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Dicere etiam solebat (Plinius Major), 
nullum esse librum tam malum, ut non 
aliqua parte prodesset. 
Plinius Minor. 
(Ep. Lib. Ill, 5) 
Bij het verschijnen van dit proefschrift wil ik mijn erkentelijkheid uitspreken 
aan allen, die hebben bijgedragen aan het tot stand komen daarvan en dat 
zijn er velen in een goed geoutilleerd academisch ziekenhuis. Talloze 
laboranten van de afd. Radiologie (Hoofd Prof. Dr. Wm. H. A. M. Penn) 
hebben zich beijverd goede thorax- en angiografische opnamen te maken, 
veelal bij nacht en ontij. 
De Heer W. G. Witte, eveneens van de afd. Radiologie, bewerkte op des-
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die de fa. Nemas te Soest (de Heer E. Visch) welwillend ter beschikking 
stelde. 
De Heer A. T. A. Reynen en zijn staf van de afd. Medische Fotografie heb-
ben een groot aandeel gehad in de uiteindelijke vormgeving van dit proef-
schrift. 
De figuren zijn van de hand van de Heer E. F. W. Noyons van de Medische 
Tekenkamer (Hoofd J. J. M. de Bekker). 
Van de faciliteiten van de Medische Bibliotheek werd dankbaar gebruik ge-
maakt. De hulp van de Heer E. de Graaff en de Heer A. H. M. Wolf was 
daarbij van onschatbare waarde. 
Een bijzonder dankwoord gaat uit naar Mevrouw J. M. B. Jacobs-Kcrsten, 
die met grote bereidwilligheid en accuratesse het vele typewerk heeft uit-
gevoerd. 
Het verschijnen van dit proefschrift werd mede mogelijk gemaakt door steun 
van 
De Stichting „De Drie Lichten", 
De Nederlandse Hartstichting en 
Het Hippocrates Studiefonds. 
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rechter ventrikel hypertrofie 
thoracale wervel lichaam 
transpositie van de grote vaten 
ventrikel septum defect 
INLEIDING EN PROBLEEMSTELLING 
Indien een kind ter wereld komt met een pulmonalis atresie, is de normale 
toegang tot de arteria pulmonalis ter hoogte van het ostium pulmonale ge-
blokkeerd en zal langs andere weg bloed voor gaswisseling naar de longen 
gevoerd moeten worden. Gebeurt dit in onvoldoende mate, dan kan dit resul-
teren in een ernstig ziektebeeld met een hoge mortaliteit, als gevolg van een 
toenemende hypoxic en acidóse. Vaak heeft het beeld echter een milder 
verloop door de grote variatie, die er blijkt te bestaan in de er aan ten grond-
slag liggende cardio-pulmonale pathologie. 
Van huisarts en kinderarts worden snelle en voor het gezin ingrijpende be-
slissingen gevraagd en voor een kliniek met een kindercardiologische afdeling 
betekenen dergelijke patiënten spoedeisende opnamen, soms moeilijke 
diagnostiek en steeds uitvoerige discussie of chirurgische therapie mogelijk is, 
en zo ja, op welk tijdstip. 
Uit onze ervaring met deze kinderen en uit de literatuur is duidelijk ge-
worden, dat enerzijds de diagnose „pulmonalis atresie" nadere preciesering 
behoeft; een pulmonalis atresie zonder ventrikel septum defect heeft immers 
een geheel ander ziektebeeld tot gevolg met andere therapeutische con-
sequenties, dan wanneer tevens een ventrikel septum defect aanwezig is. 
Anderzijds blijken gangbare termen als „extreme tetralogie van Fallot", 
„pseudotruncus", „truncus type IV", „arteria pulmonalis atresie" en „arteria 
pulmonalis agencsie" gebruikt te worden voor syndromen, die varianten zijn 
binnen het begrip en het ziektebeeld van de „pulmonalis atresie met ventrikel 
septum defect". 
De vraagstelling in dit proefschrift is derhalve drieledig: 
1. Kan de in de literatuur bestaande begripsverwarring worden ver-
minderd door een meer duidelijke en inzichtelijke nomenclatuur? 
2. Is het mogelijk de diagnose „pulmonalis atresie" in een tijdig 
stadium te vermoeden, zodat zorgvuldige diagnostiek kan plaats-
vinden? 
3. Is het mogelijk patiënten te selecteren, die voor operatie in aan-
merking komen en welke chirurgische ingrepen kunnen dan worden 
uitgevoerd? 
Indien aldus rond de pulmonalis atresie meer klaarheid verkregen kan wor-
den, is ook de hoop gewettigd, dat de begeleiding van de betrokken patiënten 
en hun ouders beter en doelgerichter kan zijn, één van de idealen en doel-




DEFINITIE VAN HET BEGRIP „PULMONALIS ATRESIE" 
Ogenschijnlijk goed definieerbaar, blijkt het begrip „pulmonalis atresie" toch 
niet scherp omschreven te zijn in literatuur en spraakgebruik. 
Atresie, afgeleid van het Griekse υτωμοζ ( = zonder opening), heeft in 
algemene zin een tweeledige betekenis: 
1. Het onbreken van een natuurlijke opening. 
2. Het ontbreken van een lumen in een kanaal of bloedvat. 
(Skinner 1961, Urban und Schwarzenberg 1966, Manuila c.s. 1970). 
Naar analogie hiervan heeft ook het begrip „pulmonalis atresie" een dubbele 
betekenis. 
1. Het ontbreken van een directe communicatie tussen een ventrikel en de 
daarop aangesloten arteria pulmonalis (Gasul c.s. 1966a). 
In het algemeen betreft het de communicatie tussen de rechter ventrikel en 
de arteria pulmonalis, doch niet noodzakelijkerwijze, zoals bij een trans­
positie van de grote vaten met pulmonalis atresie, waarbij de arteria pul­
monalis op de linker ventrikel staat. Het ostium pulmonale is afgesloten door 
geheel met elkaar vergroeide valvulae semilunares of een membraan 
(VALVULAIRE ATRESIE), doch soms ontbreekt een herkenbare klep-
structuur volledig en is het gehele gebied van en rond het ostium pulmonale 
atretisch (OSTIUM ATRESIE) (Dekker 1957, Donkers 1968). 
Meestal is dit een aangeboren afwijking, doch door toenemende hypertrofie 
van een bestaande infundibulaire pulmonalis sténose kan een volledige af-
sluiting van het ostium pulmonale ontstaan, zodat in dat geval sprake is van 
een verworven pulmonalis atresie (Skinner 1961, Fabricius c.s. 1961, 
Sabiston c.s. 1964, Roberts c.s. 1969). De arteria pulmonalis kan in dergelijke 
gevallen geheel normaal zijn. 
2. Het ontbreken van een lumen in vaten van het arteria pulmonalis systeem. 
De distaal van het afgesloten ostium pulmonale gelegen pulmonalis stam 
en de rechter en linker takken zijn nu bij de pathologie betrokken. Omdat 
deze vaten de rechtstreekse bloedtoevoer vanuit het hart missen is hypoplasie 
niet ongewoon (Van Praagh c.s. 1970), maar het lumen kan ook over kor-
tere of langere afstand verloren zijn gegaan (Dekker 1957, Donkers 1968, 
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Somerville 1970, Kirklin 1973, Edwards en McGoon 1973, eigen waar-
neming). In algemene consensus wordt ook deze pathologie tot het begrip 
„pulmonalis atresie" gerekend. 
Haemodynamisch heeft een pulmonalis atresie altijd verstrekkende gevolgen; 
het klinische beeld, dat hieruit resulteert is evenwel niet uniform en wordt 
bepaald door de wijze waarop de bloedcirculatie vanuit het hart naar de 
longen plaatsvindt. 
In grote lijn kan men 3 syndromen onderscheiden: 
1. Pulmonalis atresie zonder ventrikel septum defect. 
2. Pulmonalis atresie met ventrikel septum defect. 
3. Pulmonalis atresie als onderdeel van een meer ingewikkeld vitium, 
bijvoorbeeld in combinatie met een transpositie van de grote vaten, 
een monoventrikel of als onderdeel van het z.g. asplenie syndroom. 
In dit proefschrift worden enkele aspecten besproken van congenitale pul-
monalis atresie vormen zonder en met een ventrikel septum defect. De onder 
3 genoemde, gecompliceerde vormen blijven buiten beschouwing wegens hun 
relatieve zeldzaamheid en de in het algemeen uiterst slechte prognose. 
14 
HOOFDSTUK II 
VERWARRING ROND HET BEGRIP „PULMONALIS ATRESIE" 
Onduidelijkheid en verwarring in terminologie doen zich voor, wanneer be-
paalde delen van het arteria pulmonalis systeem wel zijn aangelegd, maar 
tijdens het leven niet als zodanig herkend (kunnen) worden. Zorgvuldig 
postmortaal onderzoek leidi dan soms wel tot de correcte diagnose, maar 
tevoren is de klinicus het spoor al lang bijster en menige pulmonalis- of aorta 
atresie is ten onrechte als truncus arteriosus geduid (Dekker 1957). 
Met betrekking tot de pulmonalis atresie + ventrikel septum defect is er 
door het aanvankelijk ontbreken van diagnostische methodieken nogal wat 
verwarring ontstaan, zoals blijkt uit het gebruik van een aantal ongeveer 
synonieme begrippen als: 
a. Extreme vorm van de Tetralogie van Fallot, Hyper-Fallot, Fallot 
extrême. 
b. Arteria pulmonalis atresie, arteria pulmonalis agenesie. 
с Truncus arteriosus type IV. 
d. Pseudotruncus arteriosus. 
e. Truncus aorticus. 
f. Pseudoductus. 
g. Pulmonalis atresie met biventriculaire aorta. 
h. Congenitale ducto-pulmonale atresie. 
Omdat een aantal van deze termen nog steeds gangbaar is, wordt kort in­
gegaan op de achtergrond van deze chaotisch aandoende verzameling namen: 
ad a - Extreme vorm van de Tetralogie van Fallot, Hyper-Fallot, Fallot 
extreme -
Strikt genomen is deze formulering correct en bruikbaar. Fallot zelf beschreef 
in 1888 het later naar hem genoemde ziektebeeld als „een pulmonalis sténose 
of atresie" in combinatie met een ventrikel septum defect, dextro-positie van 
de aorta en rechter kamer hypertrofie (Fallot 1888). Een nadeel van deze 
benaming is, dat de wijze waarop de longcirculatie tot stand komt in het ge-
heel niet tot uitdrukking gebracht wordt, terwijl deze in hoge mate mede-
bepalend is voor het verloop en de prognose van dit ziektebeeld. Het 
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paradoxale kan zich voordoen, dat een patient met een „extreme Fallot" veel 
minder cyanotisch is en een groter validiteit heeft, dan een patient met een 
„gewone Fallot". Soulié c.s. (1950) betitelen dit ziektebeeld alleen als „Hyper-
Fallot" of „Fallot extreme", indien de longcirculatie tot stand komt via een 
open ductus Botalli. 
ad b - Arteria pulmonalis atresie of arteria pulmonalis agenesie -
Arteriae pulmonales zijn niet herkenbaar. Deze vaten zijn nimmer 
aangelegd of zo vroeg embryonaal atretisch geworden, dat zij niet meer als 
zodanig te identificeren zijn. Voor Edwards en McGoon (1973) is deze 
terminologie synoniem met „Truncus arteriosus type IV". 
ad с - Truncus arteriosus type IV -
Bij angiografisch en anatomisch onderzoek blijkt er bij een pul­
monalis atresie + ventrikel septum defect veelal één wijd arterieel vat het 
hart te verlaten, zoals bij de truncus arteriosus (persistens). Per definitie is 
de truncus arteriosus (persistens) een ontwikkelingsafwijking, waarbij één on-
gedeelde arteriele stam uit het hart ontspringt, die de coronair- long- en 
lichaamscirculatie van bloed voorziet (Lev en Saphir 1942, Gasul c.s. 1966b). 
Als gevolg van een achterwege blijven van de truncus septering vindt de 
longcirculatie dan plaats via arteria pulmonalis vaten, die uit deze truncus 
stammen vòòr de afgang van de arm- en halsvaten. Gelet op de oorsprong 
van de arteriae pulmonales ontstond de bekende indeling van Collett en 
Edwards (1949) in de truncus typen I, II en III (zie figuur 1). Omdat bij 
een relatief grote groep patiënten een truncusachtig beeld bestaat, met 
uitzondering van de longcirculatie, welke plaats heeft via vaten uit de aorta 
descendens, is door bovengenoemde auteurs een afzonderlijk type ingevoerd 
voor dit ziektebeeld: „truncus arteriosus type IV" (Collett en Edwards 1949). 
Kirklin (1973) noemt „truncus arteriosus type IV" een oude term voor 
„pulmonalis atresie met ventrikel septum defect" waarbij de arteriae pul-
monales niet herkenbaar zijn en de longcirculatie plaatsvindt via arteriae 
bronchiales en andere collateralen. Voor Van Praagh (1973) bestaat truncus 
type IV in het geheel niet. In hoofdstuk V wordt hierop nog nader ingegaan. 
I II III I V ' 
Fig. 1. De 4 voornaamste truncus arteriosus typen volgens de indeling van Collett en 
Edwards. De pijl geeft de richting van de bloedstroom aan. 
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ad d - Pseudotruncus (arteriosus) -
Inderdaad wordt in een aantal gevallen de indruk gewekt, dat er 
slechts één groot arterieel vat (truncus) uit het hart ontspringt, maar bij meer 
gedetailleerd onderzoek blijkt toch via de ductus of andere, collaterale vaten 
een normaal arteria pulmonalis systeem gevuld te worden, terwijl de stam 
van de arteria pulmonalis min of meer atretisch is (Dekker 1957, Powell en 
Hiller 1957, Donkers 1968), of geheel ontbreekt (Kirklin 1973). Van een 
truncus is derhalve geen sprake zodat de naamgeving „Pseudotruncus" ingang 
vond. Ook hierop zal nog nader ingegaan worden in hoofdstuk V. 
ad e - Truncus aorticus -
Soulié c.s. (1950) spreken van een truncus aorticus als synoniem 
voor een pseudotruncus arteriosus, maar verstaan daaronder uitdrukkelijk 
een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect met een totale atresie van 
het arteria pulmonalis systeem; de longcirculatie komt geheel tot stand via 
arteriae bronchiales. Voor anderen is dit juist om deze reden geen pseudo-
truncus arteriosus, maar een truncus arteriosus type IV. Voor Soulié is een 
„truncus arteriosus" steeds een „echte truncus". 
ad f - Pseudo ductus -
Het vaak aanwezige vaatbed van collateralen is auscultatoir te her-
kennen aan een systolisch-diastolisch continu geruis, zoals ook bij een niet 
gesloten ductus arteriosus gehoord wordt. Een enkele maal wordt daarom 
over pseudoductus gesproken (Nadas 1972). 
ad g - Pulmonalis atresie met biventriculaire aorta -
Muñoz c.s. (1964) stellen deze terminologie voor om aan te geven 
dat de aorta beide kamers overrijdt en uit beide bloed ontvangt. Een pul-
monalis atresie met een normaal uit de linker kamer ontspringende aorta 
valt aldus duidelijk buiten dit kader, combinatie met een transpositie van de 
grote vaten kan er binnen vallen; de wijze waarop de longcirculatie onder-
houden wordt, blijft buiten beschouwing. 
ad h - Congenitale ducto-pulmonale atresie -
Wanneer het systeem van collaterale longarterien bij de geboorte 
reeds ruim ontwikkeld is, is dit niet alleen het gevolg van een min of meer 
uitgebreide pulmonalis atresie, maar ook en vooral van een intra-uterien niet 
goed gefunctioneerd hebben van de ductus arteriosus, zo veronderstellen 
Powell en Hiller (1957). Op theoretische overwegingen nemen zij aan, dat 
ook de ductus atretisch geworden is en daardoor niet of weinig bijgedragen 
heeft aan de foetale longcirculatie. Dit zou de aanleiding zijn van de on-
gewone en vroegtijdige „hypertrofie" van de arteriae bronchiales. Daarom 
stellen zij voor in dergelijke gevallen niet van een pseudotruncus, maar van 
een congenitale ducto-pulmonale atresie te spreken. 
Deze bonte verscheidenheid aan terminologie is symptomatisch voor de ver-
warring rond het ziektebeeld van de pulmonalis atresie + ventrikel septum 
defect, zie ook pag. 75 en pag. 154. 
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HOOFDSTUK ΠΙ 
EMBRYOLOGIE EN ARTERIA PULMONALIS SYSTEEM 
Bij de ontwikkeling van het normale arteria pulmonalis systeem zijn 2 ver­
schillende delen van het embryonale vaatstelscl betrokken 
1 De plexus pulmonalis en 
2 De 6e aortaboog ( = pulmonalis boog). 
Tijdens de 4e embryonale week worden, nog vòòr hel ontstaan van de 4e en 
6e aortaboog, de zich ontwikkelende longen, trachea en oesofagus via seg-
mentale takken vanuit de gepaarde dorsale aortae van bloed voorzien. Aldus 
wordt een capillaire plexus om deze longaanleg gevormd, de plexus pul-
monalis. Hierbij voegen zich even later verbindingen, die uitgaan van de zich 
inmiddels ontwikkelende 4e aortaboog Bloedafvoer geschiedt via de venae 
cardinales, die opgenomen worden in het toekomstige veneuze vaatstelsel. 
De vroegste bloed toevoer naar de longen vindt dus plaats vanuit de lichaams-
circulatie (Huntington 1919, Congdon 1922, Tobin 1952) 
De rechter en linker arteria pulmonalis ontstaan als een uitgroei uit de 
rechter en linker 6e aortaboog Een ventrale (proximale) spruit uit de ven-
trale aorta ontmoet een dorsale (distale) uitgroei uit de dorsale aortae, samen 
vormen deze beiderzijds de 6e aortaboog Het dorsale deel is de latere 
ductus arteriosus (ductus Botalli), de ventrale spruit groeit verder caudaal-
waarts en maakt verbinding met de plexus pulmonalis, waarmee de primitieve 
arteria pulmonalis gevormd is (Congdon 1922, Hamilton es . 1972) De 
plexus pulmonalis is op deze wijze de ontmoetingsplaats geworden van 
artenele vaten uit de dorsale aortae en 4e aortaboog met de arteria pulmonalis 
via de proximale 6e aortaboog, welke laatste daarom ook wel pulmonalis 
boog genoemd wordt Zo is tevens de basis aanwezig voor latere anastomosen 
tussen beide vaatsystemen. Wanneer de ventrale spruit de plexus pulmonalis 
eenmaal bereikt heeft, ontstaat hieruit een goed begrensd kanaal, dat de 
grondslag vormt voor de definitieve artenae pulmonales Naarmate deze zich 
meer ontwikkelen, stroomt er meer bloed via de 6e boog naar de plexus 
pulmonalis dan uit de dorsale aortae en 4e boog, zodat er involutie van deze 
laatste verbindingen optreedt Komt de 6e aortaboog niet tot ontwikkeling 
of involueert deze om een of andere reden, dan blijft de plexus bloed be-
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Fig 2 Schematische voorstelling van de wijze waarop de longen gevasculariseerd wor-
den vanuit de dorsale aorta en de 6e aorta boog 
Fig 3 De arteria pulmonalis in ontwikkeling De ventrale spruit van de 6c aortaboog 
en de plexus pulmonalis maken contact met elkaar Schema volgens Huntington 
trekken uit de dorsale aortae en/of de bovengenoemde verbindingen met de 
4e aortaboog 
De volgende stap is, dat de nog bestaande symmetrie verbroken wordt door 
het opheffen van enkele tweezijdig aangelegde verbindingen Eerst verdwijnt 
het distale (dorsale) deel van de rechter 6e boog ( = de rechter ductus 
arteriosus) en vervolgens de rechter dorsale aorta tussen de afgang van de 
7e dorsolatcrale arterie ( = de artend subclavia) en het punt van samen-
komst met de linker dorsale aorta, waarmee dus de rechter aortaboog ver-
dwenen is (Sissman 1970) Deze processen spelen zich niet later af dan m de 
6e embryonale week en zijn typische voorbeelden van normaal optredende 
involutie processen, waarvan later geen resten terug te vinden zijn, ook 
microscopisch niet Dat het bij een persisterende rechter aortaboog een grote 
zeldzaamheid is, dat er tevens een open rechter ductus (of slechts een 
ligament) aangetroffen wordt, is te verklaren uit het feit, dat de distale rechter 
6e boog normaliter eerst verdwijnt en het nog niet „vaststaat" of de rechter 
of de linker aortaboog op verdwijnen staat (Bruins 1973) 
De klinische bevindingen bij het ziektebeeld van de pulmonalis atresie steunen 
geheel de hypothese, dat de plexus pulmonalis zich normaal ontwikkeld heeft. 
19 
Het perifere vascularisatie patroon in de long is dan ook niet te onderscheiden 
van het normale, noch angiografisch noch met postmortale opspuittechnieken 
(Macartney c.s. 1973). Door arteria pulmonalis takken in te spuiten met een 
bepaald medium en aorto-pulmonale collateralen met een ander, is het 
mogelijk na te gaan op welk vaatsysteem kleinere arteria pulmonalis takken 
aangesloten zijn. Het histologische beeld blijkt gelijk te zijn ongeacht het 
systeem van herkomst. (Allanby c.s. 1950, Dammann en Ferencz 1956, 
Ferencz 1960). 
Of de normale arteriae bronchiales de overblijfselen zijn van de oor-
spronkelijke verbindingen tussen de dorsale aortae en de plexus pulmonalis 
staat niet meer zo vast als in het algemeen wordt aangenomen. Boyden (1970) 
heeft hier o.a. zijn twijfels over na herbestudering van preparaten van 
embryo's en acht het waarschijnlijker, dat de arteriae bronchiales pas later, 
als zelfstandige vaten, uit de aorta descendens ontstaan. Dit proces lijkt 
pas plaats te vinden omstreeks de 9e embryonale week, terwijl de aortale 
plexus pulmonalis vaten al van de 4e week dateren. 
De in dit hoofdstuk besproken embryologische aspecten van het arteria 
pulmonalis systeem zijn van belang in verband met de afwijkingen, zoals die 
bij de pulmonalis atresie + ventrikel septum defect aangetroffen worden. 
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HOOFDSTUK IV 
PULMONALIS ATRESIE ZONDER VENTRIKEL SEPTUM DEFECT 
A. BEGRIPSBEPALING 
Er bestaat een volledige afsluiting van het ostium pulmonale, terwijl twee 
afzonderlijke ventrikels te onderscheiden zijn zonder ventrikel septum defect. 
Het rechter hartgedcelte heeft een open ostium tricuspidale met een tricus-
pidalis klep (Edwards c.s. 1965) en het arteria pulmonalis systeem is aan-
wezig. 
B. FREQUENTIE VAN VOORKOMEN 
Het is een relatief weinig voorkomend vitium: Abbott (1936) vindt op 1000 
obducties van aangeboren hartafwijkingen 40 pulmonalis atresieën, waarvan 
10 met intact ventrikel septum (1%); Donkers (1968) beschrijft het beeld 
13 maal (1,9%) in een museumverzameling van 700 hart-long-preparaten; 
Landtman (1971) noemt de afwijking niet apart in een Fins onderzoek over 
777 obducties, maar brengt deze onder in een gemengde groep van 33 ge-
compliceerde klepafwijkingen en atresieën. Van klinische kant vinden 
Davignon c.s. (1961a) 20 gevallen op 800 bewezen congenitale vitia cordis 
in de Mayo Clinic (242%) en blijven met hun schatting onder de 1% van 
het aantal kinderen met een aangeboren hartafwijking; 68 gevallen van 
Keith c.s. (1967) vertegenwoordigen 1% van hun totale groep kinderen met 
een aangeboren hartafwijking. Er is geen verschil in voorkomen bij jongens 
of meisjes (Rowe en Mchrizi 1968, Dhanavaravibul c.s. 1970, Miller c.s. 
1973). 
С CIRCULATOIRE VERHOUDINGEN 
Door het volledig afgesloten zijn van het ostium pulmonale en het ontbreken 
van een ventrikel septum defect, kan de rechter ventrikel het aangeboden 
bloed niet kwijt en zal het rechter atrium zich moeten ontledigen via het 
foramen ovale of een atrium septum defect naar het linker atrium, waar 
menging plaatsvindt met het, uit de longen afkomstige, geoxygeneerde bloed 
Via de mitralis klep ontvangt de linker ventrikel al het bloed, dat vervolgens 
langs de normale weg naar de aorta gepompt wordt, waar alsnog verdeling 
plaats moet vinden naar de longen en de rest van het lichaam. De toegangs-
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weg voor de longen is in principe de ductus Botalli. In ulero biedt deze 
situatie geen moeilijkheden, doch wanneer de ductus na de geboorte op de 
gebruikelijke wijze nauwer wordt en zich sluit, volgt na een hypoxische 
periode de exitus, tenzij voldoende collaterale longcirculatie mogelijk is. Dit 
laatste nu is zelden het geval (Edwards c.s. 1965). Donkers (1968) vindt in 
zijn onderzoek van 13 gevallen slechts viermaal enige ontwikkeling van col-
lateralen. Het natuurlijke beloop is dan ook vrijwel altijd dodelijk binnen de 
eerste levensweken of -maanden, en geheel afhankelijk van het sluitings-
proces van de ductus. 
D. ANATOMIE 
Omdat de mortaliteit zonder operatie vrijwel 100% bedraagt, is er veel 
bekend over de pathologische anatomie. 
Pulmonalis klep 
De atretische klep varieert van een membraan met hoogstens een raphe 
aanduiding tot normaal aangelegde kleppen, waarvan de randen volledig 
samengegroeid zijn. Van de 13 door Donkers (1968) onderzochte gevallen 
hebben 11 een valvulaire atresie met goed aangelegde en herkenbare kleppen; 
de klepranden zijn vergroeid en de sinus Valsalvae zichtbaar. Bij de 5, 
die ook microscopisch zijn onderzocht, wordt een ontstekingsbeeld gezien 
met meer of minder gedestrueerde kleppen, soms met infiltraatvorming, 
granulatieweefsel of bindweefsel proliferatie, soms kleppen met vergevor-
derde litteken vorming. De annulus heeft vaak een kleine diameter. 
Davignon c.s. (1961a) vinden bij alle 20 door hen beschreven patiënten een 
diameter van 2-3 mm. Het beeld lijkt op een ernstige valvulaire pulmonalis 
sténose maar met een totale afsluiting van het ostium. Minder vaak bestaat 
er een uitgebreidere atresie van het ostium pulmonale zonder klepaanduiding 
en met collageen bindweefsel ter plaatse (Donkers 1968, Rowe en Mehrizi 
1968). Macroscopisch is dan van het uitstroomgebied van de rechter ventrikel 
slechts een vage aanduiding zichtbaar in de richting van de arteria pulmonalis 
of is er in het geheel niets van terug te vinden. 
Rechter ventrikel 
De rechter ventrikel is in het algemeen klein, doch varieert van minuscuul 
met een zeer dikke hypertrofische wand tot normaal of zelfs groot. Uit-
gaande van het lumen onderscheiden Greenwold c.s. (1956) en sindsdien 
vele auteurs, 2 typen: 
Type I: de rechter ventrikel heeft een klein lumen met een dikke 
hypertrofische wand en een hypoplastisch, eventueel ook 
stenotisch, ostium tricuspidale. 
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Type II: de rechter ventrikel heeft een normaal lumen met een wis-
selende wanddikte en vaak een tricuspidalis insufficiëntie op 
basis van een wijde annulus en/of een misvormde klep. 
Type I wordt meer beschreven dan type II. Gersony c.s. (1967) verzamelen 
123 gedocumenteerde gevallen uit de literatuur en vinden een verhouding 
van ongeveer 4:1; 96 maal type I (78%) en 27 maal type II (22%). 
Shams c.s. (1971) vinden onder hun eigen 50 gevallen 44 maal type I (88%) 
en 6 maal type II (12%); Celermajer c.s. (1968) daarentegen op 13 gevallen 
4 maal type I (30%) en 8 maal type II (60%) en éénmaal een tussenvorm, 
die noch onder type I, noch onder type II gerekend kon worden. 
Gersony c.s. (1967) achten deze indeling te statisch en ook Miller c.s. (1973) 
wijzen op een te grote simplificatie van een indeling in slechts twee vormen. 
Zij delen hun eigen 17 gevallen als volgt in: 
Type Ia: kleine rechter ventrikel met geen of weinig tricuspidalis in-
sufficiëntie. 
Type Ib: kleine rechter ventrikel met ernstige tricuspidalis insufficiëntie. 
Type II: grote rechter ventrikel met variabele tricuspidalis insufficiën-
tie. 
Toch is rubricering wel van belang in verband met een eventuele chirurgische 
aanpak en de daarvan te verwachten resultaten. Zo rekenen Dhanavaravibul 
c.s. (1970) in hun overzicht van 36 gevallen na goed angiografisch onderzoek 
tweemaal een patientje tot type II; bij operatie echter blijkt door wijde inter-
trabeculaire ruimten (sinusoiden) de interpretatie niet juist geweest te zijn 
en is de rechter ventrikel in feite slechts klein; beide kinderen succomberen. 
Bij obductie behoren beiden inderdaad duidelijk tot type I. Eerder is Donkers 
(1968) al tot de conclusie gekomen, dat een gevarieerd spectrum met glijden-
de overgangen van type I naar type II reëler is. 
Zijn eerder genoemde 13 gevallen zien er wat de rechter ventrikel en tricus-
pidalis klep betreft, als volgt uit: 
5 X sténose van het ostium tricuspidale 
1 X misvormde slippen van het ostium 
tricuspidale 
2 X sténose van het ostium tricuspidale 
1 X „Ebstein" aspect van de tricuspidalis klep 
1 X misvormde slippen van het ostium 
tricuspidale 
3 X normaal ostium tricuspidale 
и 
7 normale of 
grote RV 
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N.B. Het begrip „Ebstein" wordt hier gebruikt om aan te geven, dat de 
tricuspidalis klep niet normaal aan de annulus ontspringt, maar gedeeltelijk 
meer distaal insereert aan de rechter kamer wand, zoals bij de „Morbus 
Ebstein" (Kumar es . 1971). 
Een kleine rechter kamer en een stenotisch ostium tricuspidale blijken dus 
meestal sámente gaan. Cole es . (1968) vestigen eveneens de aandacht erop, 
dat de chirurgische mogelijkheden in nauwe relatie staan tot de grootte van 
het cavum van de rechter ventrikel. Bovendien is het uitstroomgebied veelal 
hypoplastisch of vernauwd door spierhypertrofie (Pernot c.s. 1968, Dhana-
varavibul c.s. 1970, Shams c.s. 1971, Pernot 1973, Freedom c.s. 1974). 
Endocardiale fibro-elastose (Cooley en Hallman 1964, Cole c.s. 1968, 
Graham c.s. 1974), myocard necrose en ontbreken van een coronair arterie 
(Miller c.s. 1969) zijn niet zo zeldzaam. Sporadisch wordt een hypoplasie 
van het myocard van de rechter ventrikel („Uhl's anomaly") waargenomen 
(Côté c.s. 1973). 
Myocard sinusoiden 
Dit zijn óf verbindingen tussen het cavum van de rechter (of linker) kamer 
en het arteria coronaria systeem, óf blind eindigende nissen in het myocard. 
Sinds Grant (1926) worden deze sinusoiden beschouwd als open gebleven 
intertrabeculaire ruimten in het myocard, die embryonaal in verbinding ge-
staan hebben met het zich ontwikkelende coronaire vaatstelsel. Deze com-
municaties involueren weer grotendeels, tenzij zich in het foetale tijdperk 
bepaalde pathologie voordoet, zoals een pulmonalis atresie. Williams c.s. 
(1951) beschrijven een meisje, dat vier dagen oud overleed met een pul-
monalis atresie en een intact ventrikel septum; bij obductie wordt een wijde 
rechter coronair arterie gevonden, die vanuit de rechter ventrikel via sinus-
oiden opgespoten kan worden. De rechter ventrikel is hypoplastisch en de 
tricuspidalis klep lijkt sufficient. Zij zien een relatie tussen een hoge rechter 
ventrikel druk en deze sinusoiden. In 1963 doen Elliot c.s. dezelfde waar-
nemingen bij 4 van de 9 patiënten, die een kleine of zeer kleine rechter ven-
trikel hebben. De tricuspidalis klep is ook hier in goede staat; grote sinusoiden 
convergeren naar het epicard tot een groter vat, dat aansluiting heeft op de 
ramus descendens anterior van de linker coronair arterie. Dat deze sinusoiden 
niet eerder bij angiocardiografisch onderzoek gevonden waren, kwam, omdat 
dit nog perifeer gespoten angiografieën waren en niet selectief vanuit de 
rechter ventrikel. Luckstead c.s. (1972) verrichten selectieve rechter ventrikel 
angiografie bij 15 zuigelingen met een hypoplastische ventrikel en vinden 
bij alle kinderen sinusoiden. Over de tricuspidalis klep wordt echter niet 
gesproken. Toch blijkt een sufficiente tricuspidalis klep geen conditio sine 
qua non voor het bestaan van deze sinusoiden. Lauer c.s. (1964) bevestigen 
wel de relatie met een kleine ventrikel met hoge druk, maar hun 4 patiënten 
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hebben allen een reflux naar het rechter atrium. Een patient blijkt later bij 
pathologisch-anatomisch onderzoek een misvormde tricuspidalis slip te 
hebben, zoals bij de Morbus Ebstein gezien wordt. Zij vinden sinusoiden, 
die bij 2 patiënten als het ware blind in het myocard eindigen en bij de 
andere 2 tot een groter vat convergeren, dat in verbinding staat met de 
coronair artericn. Kanjuh c.s. (1964) beschrijven een geval van pulmonalis 
atresie met wijde sinusoiden en een geheel ontbrekende tricuspidalis klep. 
In 1966 wijst Cornell voor het eerst in de radiologische literatuur op 
deze sinusoiden en voegt 2 zuigelingen toe, die beiden een, door obductie 
bevestigde, tricuspidalis insufficiëntie blijken te hebben. Ook Miller c.s. 
(1973) stellen uitdrukkelijk dat niet alleen in hun groep Ia (kleine rechter 
ventrikel, geen of weinig tricuspidalis insufficiëntie) bij alle 8 patiënten deze 
sinusoiden aanwezig zijn, maar dat ook in groep Ib met een kleine rechter 
ventrikel en ernstige tricuspidalis insufficiëntie, sinusoiden gevonden worden 
(4 van de 7 patiënten). 
In gevallen met een grote communicatie tussen de rechter ventrikel en de 
coronair arteriën is er tijdens de systole vanuit de rechter ventrikel een 
retrograde vulling van de aorta (Freedom en Harrington 1974), soms ge-
paard gaande met een systolisch geruis en in de diastole een reflux van 
contrast van de aorta naar de rechter ventrikel, waarbij een diastolisch 
geruis hoorbaar is (Sissmann en Abrams 1965, Baker c.s. 1967, Keek c.s. 
1969). Geen enkele auteur beschrijft sinusoiden bij een grote rechter ven-
trikel, evenmin zijn deze specifiek voor een atresie van de pulmonalis kleppen. 
Anselmi c.s. (1961) beschrijven een zesjarige jongen met een ernstige pul-
monalis sténose en een verbinding tussen een coronair arterie en de rechter 
ventrikel; de systolische druk in de rechter ventrikel is echter wel hoger dan 
in de linker ventrikel (resp. 105 en 77 mmHg). Ook zijn sinusoiden niet voor-
behouden aan de rechter ventrikel alleen. In de linker ventrikel worden ze 
eveneens gevonden bij een aorta atresie (Bellet en Gouley 1932, Raghib c.s. 
1965) en bij kinderen met een ,.links hypoplastisch hart" (Gittenberger-de 
Groot 1972). De hypothese betreffende een verband tussen sinusoiden en een 
ventrikel met hoge druk is nog dubieuzer geworden sinds Guidici en Becu in 
1960 en Baker c.s. in 1967 sinusoiden beschrijven bij zuigelingen met 
weliswaar een pulmonalis klep atresie doch bovendien met een groot ventrikel 
septum defect. Dat sinusoiden ongetwijfeld antenataal reeds bestaan mag 
afgeleid worden uit het feit, dat deze sinusoiden en de coronair arteriën, 
waarmee ze in verbinding staan, kort na de geboorte reeds zeer wijd kunnen 
zijn, terwijl andere coronair takken een normaal kaliber hebben (Guidici 
en Becu 1960). Michel and Herbst (1957) beschrijven een 8 jarig meisje 
met een tetralogie van Fallot, bij wie de arteria pulmonalis tijdens hart-
catheterisatie gesondeerd werd. Er bleek een verbinding van de rechter 
ventrikel naar de aorta te bestaan via een wijd aneurysmatisch vat: een 
typisch congenitale afwijking en zonder systolisch drukverschil tussen de 
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rechter ventrikel en de aorta. Zo is er ook een geval bekend, waarbij de 
coronair arteriën geen oorsprong hadden in de aorta of arteria pulmonalis, 
maar uitsluitend hun bloed ontvingen via sinusoiden uit de rechter kamer. 
Coronair ostia ontbraken volledig (Lenox en Briner 1972). 
Tricuspidalis klep 
Zoals reeds onder de paragraaf „Rechter ventrikel" opgemerkt werd, be-
paalt de kwaliteit van de tricuspidalis klep niet alleen in hoge mate het 
verloop van het ziektebeeld, maar ook zijn operatie resultaten sterk af-
hankelijk van het al dan niet sufficient zijn van deze klep. Het ostium 
tricuspidale is vaak stenotisch (Donkers 1968) met een nauwe annulus; de 
slippen van de klep zijn veelal dik, opgerold, weinig beweeglijk en samen-
gegroeid met dikke korte chordae en papillair spieren (Cole c.s. 1968). 
Zoals reeds vermeld is, ziet Donkers een duidelijke correlatie tussen de 
grootte van de rechter ventrikel en de annulus wijdte. 
Pathologische kleppen worden zowel bij type I als II gevonden; 
Donkers 1968 : zie schema op pagina 23. 
Cole c.s. 1968 : 39 gevallen (35 type I, 4 type II); in 50% een 
geringe verplaatsing van de mediale slip in de 
richting van de rechter ventrikel. 
Celermajer c.s. 1968: 6 gevallen; viermaal type I met abnormale klep 
zonder „Ebstein" misvorming. Tweemaal type 
II met normale klep. 
Davignon c.s. 1961a: 6 gevallen type II met insufficiente klep, waar-
van 3 met een „Ebstein" misvorming. 
Elliot c.s. 1963 : 9 gevallen type I waarvan 7 „Ebsteinvormig". 
Miller c.s. 1973 : zij onderscheiden binnen type I klinisch reeds 
een groep zonder en met tricuspidalis insuffi-
ciëntie, resp. type Ia en Ib. 
Rechter atrium, foramen ovale, atrium septum defect 
Het rechter atrium is wat groter dan normaal tot zeer groot en in het al-
gemeen dikwandig. Naarmate de tricuspidalis insufficiëntie ernstiger is, 
neemt ook de dilatatie van het rechter atrium toe; een enkele maal wordt 
bovendien een fibro-elastose van het endocard gevonden (Kiely c.s. 1963). 
Het foramen ovale is altijd open, omdat het foetale circulatie patroon in dit 
opzicht niet verandert en een bloedstroom van het rechter naar het linker 
atrium gehandhaafd blijft. Wel is de grootte van het foramen ovale van 
wezenlijk belang, omdat een kleine opening een extra belasting voor het 
rechter atrium betekent. De diameter van het open foramen ovale, resp. 
atrium septum defect, varieert bij 35 obducties van 0,5 tot 2,2 cm. (Cole 
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es . 1968) en bij 7 andere van 0,2 tot 1,8 cm met een gemiddelde van 0,75 cm 
(Bowman c.s. 1971). 
In de minderheid van de gevallen wordt een atrium septum defect be-
schreven en in een wisselend percentage: Miller c.s. (1969) vinden zelden 
een atrium septum defect; Davignon c.s. (1961a) in 20%, Donkers (1968) 
in 30% en Elliot c.s. (1963) in 58% van hun gevallen. Het zijn steeds cen-
traal gelegen defecten. 
Linker atrium, imker ventrikel, aortaboog 
Primaire afwijkingen worden hier niet gevonden; het linker atrium en de 
linker ventrikel zijn meestal wat wijder dan normaal en krachtig ontwikkeld 
tot hypertrofisch bij oudere kinderen; bij een kleine rechter ventrikel wordt 
de apex door de linker ventrikel gevormd. De mitralis klep is normaal tot 
wijd. Het aorta verloop is normaal, nimmer wordt een rechts gelegen aorta-
boog gevonden, behalve door Cole c.s. (1968), die op 35 gevallen éénmaal 
een rechter aortaboog waarnemen, dit in grote tegenstelling tot de pulmonalis 
atresie in combinatie met een ventrikel septum defect. Wel is de aorta aan-
merkelijk wijder dan de arteria pulmonalis. 
Ductus arteriosus en aorta descendens 
Het gedrag van de ductus is van vitale betekenis voor deze kinderen. Bij de 
geboorte nog ruim doorgankelijk, bestaat er geen enkele garantie, dat de 
ductus ook voldoende wijd open blijft. Gezien de hoge mortaliteit is het tegen-
deel kennelijk waar. Bij obductie vindt men de ductus dan ook meestal nauw, 
soms gesloten; Cole c.s. (1968) vinden op 35 gevallen de ductus 27 maal 
nauw, 5 maal gesloten en slechts 3 maal wijd doorgankelijk. Elliot c.s. (1963) 
geven bij 11 gevallen de inwendige ductus diameter aan als variërend tussen 
1 en 6 mm; éénmaal was deze gesloten. 
Dat jarenlang een ruime longcirculatie ook langs andere weg dan de ductus 
tot stand kan komen, blijkt uit de unieke ziektegeschiedenis van een 27 jarige 
vrouw, die een luid continu geruis heeft, gecombineerd met een valvulaire 
pulmonalis atresie zonder ventrikel septum defect. In plaats van een ductus 
wordt tijdens een valvulotomie operatie een truncus septum defect gevonden 
met een diameter van ± 1 cm (Robicsek c.s. 1966). Rudolph c.s. (1972) 
en Miller c.s. (1973) belichten een interessant aspect van de aorta. Deze 
mist nl. de typische praeductale isthmus vernauwing en de postductale ver-
wijding, zoals die normaliter bij de geboorte bestaat. Immers bij deze 
kinderen verloopt de foetale bloedstroom niet van de arteria pulmonalis naar 
de aorta descendens door de ductus, maar via het rechter atrium, linker 
atrium en linker ventrikel bereikt al het bloed de aorta, waar slechts een 
aftakking plaatsvindt door de ductus naar de arteria pulmonalis. Rudolph 
c.s. verrichtten bij 13 zuigelingen met een pulmonalis atresie zonder ventrikel 
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septum defect, een angiografisch onderzoek van de aorta. In alle gevallen 
blijkt de isthmus wijder te zijn, dan de aorta descendens. Bij 8 van de 11 
door hen beschreven patiënten vinden Miller es . dit meer volwassen beeld 
zonder isthmus vernauwing, bij de overige 3 het meer gebruikelijke foetale 
aorta beeld met isthmus vernauwing, doch bij nadere bestudering bleek bij 
deze 3 de pulmonalis „atresie" niet totaal te zijn en een speldeknop grote 
opening te bevatten. Dit is wellicht in samenhang met een laat in de graviditeit 
ontstaan van de „atresie", zodat de ductus langere tijd bloed doorgelaten 
heeft van rechts naar links, volgens het normale verloop. 
Arteria pulmonalis systeem 
Dit is normaal aangelegd en van redelijk tot goed formaat (Donkers 1968). 
Elliot c.s. (1963) vinden echter ook onderontwikkelde pulmonalis stammen, 
waar de diameter bijvoorbeeld slechts 1/6 bedraagt van die van de aorta 
ascendens. De grote linker en rechter tak zijn eveneens normaal aangelegd 
en hebben een kaliber, dat wisselt van nauw tot fors. Meestal is de stam tot 
aan het ostium pulmonale te vervolgen, hoewel Cornell (1966) en Freedom 
c.s. (1974) een atresie beschrijven van zowel de klep als het proximale deel 
van de pulmonalis stam en Davignon c.s. (1961b) een obliteratie van de stam 
door thrombusvorming. 
E. KLINISCH DIAGNOSTISCHE ASPECTEN 
Symptomatologie 
Kort na de geboorte treden de eerste verschijnselen op, waarvan de cyanose 
het meest markant is. In de grote meerderheid is deze reeds binnen 24 uur 
manifest (Dhanavaravibul c.s. (1970) in 70%); binnen 2 weken zijn alle 
kinderen ernstig cyanotisch tenzij de ductus voldoende wijd open blijft. In de 
eerste levensdagen is de mortaliteit reeds aanzienlijk; Shams c.s. (1971) ver-
loren 6 van hun 44 kinderen met type I vòòr de derde levensdag. Voedings-
moeilijheden, tachypnoe en dyspnoe staan op de voorgrond, hypoxic aan-
vallen met grote ademnood zijn niet ongewoon. De perifere arteriën zijn 
krachtig palpabel (i.t.t. het hypoplastisch linker hartsyndroom, Gittenberger-
de Groot en Rohmer 1973), behalve wanneer de algemene toestand slecht 
is en soms tijdens een hypoxic aanval. De hartfrequentie wisselt sterk. Bij 
een belangrijke tricuspidalis insufficiëntie is het hart bij de geboorte reeds 
duidelijk vergroot. 
De auscultatoire bevindingen zijn afhankelijk van de anatomische ver-
houdingen en laten zich het best bespreken daarvan uitgaande. Er is nimmer 
een systolisch geruis afkomstig van de pulmonalis klep, vaak wel een weinig 
typisch, graad I systolisch ejectie geruisje, parasternaal links, mogelijk als 
uiting van een relatieve aorta sténose. Gersony c.s. (1967) hoorden bij 6 van 
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de 15 kinderen in het geheel geen of een minimaal geruis. Wanneer de 
rechter ventrikel redelijk ontwikkeld is en er tevens een tricuspidalis in-
sufficiëntie bestaat, is een luider, graad II-IV holosystolisch geruis in de 3e 
of 4e intercostale ruimte links of rechts naast het sternum (eventueel sternaal) 
hoorbaar, wat aan een ventrikel septum defect kan doen denken. De tonen 
zijn niet opvallend luid of zacht, de tweede toon kan uiteraard niet gespleten 
waargenomen worden, maar dit is op deze jonge leeftijd toch al hoogst 
ongewoon. Een continu geruis, afkomstig van de open ductus Botalli, zou 
verwacht mogen worden, doch is de eerste dagen post partum ongewoon, 
wellicht door de nog bestaande hoge longvaatweerstand; dit kan zich wel in 
de loop van de eerste levensweken ontwikkelen en is dan meer craniaalwaarts 
hoorbaar, maximaal in de Ie of 2e intercostale ruimte of infraclaviculair 
links. Naarmate de ductus wijder is, wordt het geruis luider. Indien een grote 
communicatie tussen de rechter ventrikel en het coronair systeem bestaat, is 
een „to and fro murmur" beschreven (Sissman en Abrams (1965), Keek c.s. 
(1969)), waarvan de diastolische component het gevolg is van de reflux van 
bloed vanuit de aorta naar de rechter ventrikel tijdens de diastole. Een be-
staand continu geruis kan tijdens een hypoxic aanval tijdelijk verdwijnen. 
In de longen worden in principe geen afwijkingen waargenomen tenzij 
aspiratie heeft plaatsgevonden, zoals tijdens een hypoxie aanval kan optreden. 
De lever is alleen bij een decompensatio cordis evident vergroot; bij een 
ernstige tricuspidalis insufficiëntie kunnen leverpulsaties een enkele maal 
waargenomen worden, zoals door Cole c.s. (1968) vermeld wordt. Voor trom-
melstokvingers en tenen met horlogeglasnagels zijn de kinderen in het al-
gemeen nog te jong. 
Radiologisch onderzoek 
Grote overeenstemming bestaat er in de literatuur over het radiologisch beeld. 
Het hart is in het algemeen weinig tot matig vergroot, wanneer de rechter 
ventrikel klein is en de tricuspidalis klep sufficiënt; de rechter hart contour is 
bol door het enigszins vergrote rechter atrium. Naarmate de rechter ventrikel 
echter groter is en de tricuspidalis klep meer insufficiënt, is ook radiologisch 
het hart groter vooral door het ver naar rechts uitbollende rechter atrium. 
Het gebied van de conus pulmonalis verloopt meestal vlak tot concaaf, 
afhankelijk van het kaliber van de arteria pulmonalis stam; de linker hart-
contour is meer convex dan in het algemeen, de bolle apex neigt meer naar 
lateraal, dan in de richting van de sinus costodiafragmatica (Kieffer en Carey 
1963) en wordt door de linker ventrikel gevormd. De longvaattekening is 
meestal afgenomen, soms normaal of in sporadische gevallen toegenomen, af-
hankelijk van de grootte van de indirecte longcirculatie via de ductus. Bij 
normale jonge zuigelingen is de longvaattekening echter in het algemeen nog 
moeilijk te beoordelen. 
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Type I heeft een kleinere hart-thorax ratio dan type II. Dhanavaravibul es . 
(1970) vermelden bij hun 36 patiënten: 
28 type I: ratio 0,56-0,87 (gem. 0.65) 
8 type II: ratio 0,80-0,93 
Indien het hart klein is, is het beeld niet te onderscheiden van een tricus-
pidalis atresie (zonder transpositie van de grote vaten). Is de tricuspidalis 
insufficiëntie ernstig en het hart groot, dan is verwarring met de M. Ebstein 
mogelijk. Laterale en schuine opnamen dragen weinig bij tot de diagnostiek 
van deze meestal zieke kinderen. 
Electrocardiogram 
In het algemeen gaat een cyanotisch vitium gepaard met rechtsstand van de 
frontale QRS as en met een rechter ventrikel hypertrofie (RVH). De tricus-
pidalis atresie en de pulmonalis atresie met intact ventrikel septum vormen 
hierop in de meerderheid der gevallen een uitzondering. 
Twee vragen zijn belangrijk: 
1. Kan de diagnose pulmonalis atresie met intact ventrikel septum 
electrocardiografisch gesteld of vermoed worden? 
2. Is onderscheid mogelijk tussen type I en II? 
In 1966 verrichtten Gamboa, Gersony en Nadas een uitvoerig onderzoek en 
vergeleken het ECG bij 37 tricuspidalis atresie met 20 pulmonalis atresie 
gevallen. 
Hun conclusies zijn weergegeven in dit overzicht: 
37 tricuspidalis 20 pulmonalis atresie 
atresie met intact ventrikel septum 
Leeftijd 10 dg-20 jr. 2dg -7mnd . gem. 13 maanden gem. 6 dagen 
QRS as: 0° tot —90° 8 1 % 0 0% 
0° tot +90° 13% 12 60% 
+ 90° tot —90° 5% 8 40% (3 type II) 
Ρ top gepiekt in afl. I of II 100% 14 70% 
Ρ pulmonale 86% 7 35% 
Ρ tricuspidale 8 1 % 2 10% 
Praecordiaal „volwassen" patroon 86% 11 55% 
RVH 0% 5 25% ) 3 t y p e , 1 
LVH 85% 10 50% 
Strain Vo 5 1 % 7 35% 
) 2 type II 
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Onder een Ρ „tricuspidale" wordt door de auteurs verstaan een dubbel 
gepiekte Ρ top, waarbij de eerste piek hoger is dan de tweede, t.g.v. 
biatriale hypertrofie met een overwicht van het rechter atrium, in tegen­
stelling tot een Ρ „mitrale", waarbij de tweede piek de hoogste is. Slechts 
2 maal werd bij de pulmonalis atresie een Ρ tricuspidale gezien en dan 
nog bij de 2 oudste kinderen. Het is denkbaar, dat de kinderen niet oud 
genoeg worden om een zodanige linker atrium hypertrofie te ontwikkelen, 
dat deze in een dubbel gepiekte Ρ top met hoge initiële uitslag tot uiting 
komt. 
Shams с.s. (1971) delen hun 50 pulmonalis atresie ECG's in als groep 
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Ook Cole c.s. (1968) wijzen erop, dat in de precordiale afleidingen eerder 
een LVH zal bestaan, wanneer de RV klein is en een RVH indien de RV 
goed van afmeting is. De ECG's van 13 kinderen hebben een as-stand tussen 
25° en 120° en 9 maal een links overwicht of een linker ventrikel hyper­
trofie. Okin c.s. (1969) vinden de gemiddelde QRS as bij 19 gevallen op 
90° ( = 90%). 
Alle auteurs vermelden, dat het ECG in individuele gevallen geen betrouw­
bare indicatie geeft voor de grootte en mate van ontwikkeling van de rechter 
ventrikel èn voor onderscheid in type I en II. Blijven de kinderen in leven, 
dan bestaat de neiging tot meer rechter ventrikel hypertrofie (Cole c.s. 1968, 
Dhanavaravibul c.s. 1970). 
De conclusie luidt, dat: 
1. De diagnose „pulmonalis atresie met intact ventrikel septum" elec-
trocardiografisch niet zonder meer gesteld kan worden. Een linker 
kamer hypertrofie of links overwicht is een aanwijzing evenals een 
Ρ „tricuspidale", maar een tricuspidalis atresie is niet uitgesloten. 
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2. Type I (kleine rechter ventrikel) heeft als groep vaker een linker 
kamer hypertrofie of links overwicht en type II (normale - grote 
rechter ventrikel) vaker een rechter kamer hypertrofie of rechts 
overwicht. Individuele gevallen kunnen een uitzondering vormen. 
Hartcatheterisatie en angiograjie 
De diagnose is durante vita nader te stellen door beide onderzoekmethoden 
te combineren. Ofschoon Kiely c.s. nog in 1963 een hartcatheterisatie niet 
geïndiceerd achtten wegens de daaraan verbonden risico's en adviseerden 
onverwijld tot operatie over te gaan, desnoods zonder exacte diagnose, is 
dit nu een verlaten standpunt. De risico's verbonden aan een cathetcrisatie 
zijn zeker groter dan in het algemeen, indien de rechter ventrikel klein is. 
Cornell (1966) verloor bij het onderzoek één van zijn 2 patiënten ten ge-
volge van een fatale contrast injectie in het myocard, terwijl Kiely de rechter 
ventrikel perforeerde met de catheter. De arteriële zuurstofsaturatie wisselt 
van geval tot geval; deze is direct afhankelijk van de longcirculatie en kan 
variëren van ± 20% tot ± 85%. In het rechter hartgedeelte wordt geen 
O» sprong gevonden behalve een enkele maal in de rechter ventrikel, indien 
er een grote communicatie met het coronair vaatsystecm bestaat met in de 
diastole een shunt naar de rechter ventrikel. (Sissman en Abrams 1965, Keek 
c.s. 1969). Het bloed in de venae pulmonales is volledig verzadigd, in het 
linker atrium niet, ten gevolge van veneuze bijmenging vanuit het rechter 
atrium. In het rechter atrium zijn de a toppen en eventueel de ν top bij een 
ernstige tricuspidalis insufficiëntie hoog. De gemiddelde druk hier is meestal 
wat hoger dan normaal (Shams c.s. 1971), en mede afhankelijk van de 
grootte van het foramen ovale respectievelijk atrium septum defect. Het 
vinden van een drukverschil tussen het rechter atrium en het linker atrium 
is van belang voor de indicatie stelling tot een ballonseptostomie (zie chirur-
gische behandeling). De rechter ventrikel kan heel moeilijk vindbaar zijn en 
het mag dan ook waarschijnlijk geacht worden, dat meerdere patiënten met 
een pulmonalis atresie ten onrechte als tricuspidalis atresie geïnterpreteerd 
zijn (zie ook Pat. 1). De rechter ventrikel druk is altijd verhoogd, tenzij een 
ernstige tricuspidalis insufficiëntie dit onmogelijk maakt; systolische drukken 
van 150-200 mmHg zijn geen uitzondering. De hoogte van de systolische 
druk blijkt echter geen informatie te geven over type I of type II (Celermajer 
c.s. 1968, Dhanavaravibul c.s. 1970, Shams c.s. 1971). Dhanavaravibul c.s. 
(1970) vinden bij 18 van hun 19 kinderen de systolische rechter ventrikel 
druk hoger dan in de linker ventrikel of aorta; Gersony c.s. (1967) vermelden 
dit bij 9 van 10 zuigelingen. 
Angiografie vormt het sluitstuk voor de diagnose. Selectieve angiografie, bij 
voorkeur simultaan in 2 richtingen, is noodzakelijk wegens de fundamentele 
informatie, die verkregen moet worden over de grootte van de rechter ven-
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trikei, het uitstroomgebied, het bestaan van sinusoiden en de eventuele 
tricuspidalis insufficiëntie. Zowel cine-angiografie als afzonderlijke platen 
serie's zijn geschikt en beide hebben hun voorstanders. Kieffer en Carey 
(1963) vermelden hoe Elliot c.s. (1963) alle gevallen met sinusoiden gemist 
hebben door vanuit perifere vaten angiocardiografie te verrichten. Het uit-
stroomgebied van de rechter ventrikel is nauw of afwezig en eindigt blind op 
de plaats waar de klep zich behoort te bevinden. Helaas wordt maar zelden 
duidelijk hoe lang de discontinuïteit tussen de rechter ventrikel en de arteria 
pulmonalis precies is, omdat het meestal niet gelukt de arteria pulmonalis 
retrograad tot aan het atretische gebied te vullen (Gersony c.s. 1967). Om 
dit euvel te ondervangen verrichten Freedom c.s (1974) het onderzoek met 
2 catheters, de ene in de rechter ventrikel, de andere in de aorta ter hoogte 
van de ductus. Simultane angiografie geeft tegelijkertijd vulling van de rechter 
kamer en de arteria pulmonalis via de ductus. Indien in een eerder stadium 
reeds een shuntoperatie is uitgevoerd, wordt de catheter door de anastomose 
heen gemanipuleerd en het contrast rechtstreeks in de arteria pulmonalis 
gespoten. Met deze techniek wordt aanzienlijk meer informatie verkregen over 
de lengte van de discontinuïteit. 
Het contrast stagneert langdurig in de rechter ventrikel of pendelt heen en 
weer tussen het rechter atrium en de rechter ventrikel, indien de tricuspidalis 
insufficiëntie belangrijk is. 
Er bestaat gevaar voor foutieve interpretatie op enkele punten: 
De tricuspidalis klep kan insufficient lijken indien 
1. Méér contrast in korte tijd gespoten wordt dan de rechter ventrikel 
kan bevatten. 
2. Het cavum ventriculi zo klein is, dat door de proximale catheter 
openingen contrast in het rechter atrium gedeponeerd wordt. 
3. Schijn-insufficiëntie door de catheter zelf veroorzaakt wordt. 
Soms wekken wijde sinusoiden ten onrechte de indruk dat de rechter ven-
trikel groot is. Beide factoren zijn van belang bij de indicatie stelling voor 
een bepaalde chirurgische ingreep. Bij kinderen met een „to and fro murmur" 
kan vooral cine-angiografie de rechter ventrikel ->- aorta- en aorta ->- rechter 
ventrikel shunt via sinusoiden en coronair arterie fraai afbeelden (Sissman en 
Abrams 1965). 
Het is gewenst eveneens angiografie te verrichten uit de linker ventrikel (of 
linker atrium) teneinde hinderlijke rechter atrium overprojectie te vermijden 
en de ductus met het arteria pulmonalis systeem zo intensief mogelijk met 
contrast te vullen. 
Edmunds c.s. (1971) wijzen overigens op het gevaar dat hoge contrast con-
centraties, dicht bij de ductus gespoten, kunnen leiden tot acute contractie 
van de ductus met alle consequenties vandien. 
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Ziektebeloop 
Het natuurlijk beloop is meestal letaal, tenzij de longcirculatie voldoende is. 
Zoals besproken werd, is dit laatste maar zelden het geval en speelt de 
ductus hierin de centrale rol. Een longcirculatie van enige betekenis via 
collateralen blijkt zich niet te ontwikkelen. De meerderheid der kinderen 
succombeert dan ook in de eerste levensmaanden, als gevolg van een hypoxic 
aanval of langdurige cyanose, leidend tot een metabole acidóse (Keith es . 
1967, Watson 1968). 
F. BEHANDELING 
Conservatieve behandeling 
De enige zinvolle therapie is die, welke erop gericht is de oxygenatie te ver-
beteren. Medicamenteus en met verpleegkundige maatregelen is dit niet in 
voldoende mate te bereiken. Ongetwijfeld zijn verpleging in een zuurstofrijk 
milieu, digitalis en diuretica van groot nut, evenals antibiotica bij aspiratie 
pneumonie of andere infecties, maar deze middelen spelen een ondergeschikte 
en hoogstens een tijdelijke rol in de behandeling van dit ernstige, spoed-
eisende ziektebeeld. 
Mogelijk krijgt intraveneuze toediening van Prostaglandine Ei (0,1 fig per 
kg/min) enige betekenis, indien tijd gewonnen moet worden. Deze stof heeft 
een ductus verwijdend effect met als gunstig gevolg een stijging van de 
arteriële zuurstof saturatie (Elliot c.s. 1975). 
Chirurgische behandeling 
Ofschoon chirurgisch ingrijpen de enige kans op overleving biedt, zijn de 
resultaten hiervan lange tijd teleurstellend geweest en pas sinds 1968 wordt 
enige vooruitgang geboekt. In de loop der tijd zijn diverse methodieken ge-
probeerd, weer verlaten of toch weer opnieuw ter hand genomen met meer 
verfijnde techniek. Bij het bestuderen van de literatuur blijkt, dat de resultaten 
niet uitsluitend bepaald worden door gevolgde methodiek, team en ervaring, 
maar vooral door de aard van het vitium zelf. Chirurgische mogelijkheden 
zijn: 
1. Valvulotomie 
2. Shunt operatie 
3. Atrium septostomie 
4. Gecombineerde ingrepen 
5. Functioneel herstel met behulp van klephoudende grafts op oudere 
leeftijd. 
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ad 1 - Valvulotomie -
Het is een rationeel uitgangspunt te trachten de atretische klep te openen. 
Hiermee wordt bereikt: Herstel van de normale circulatie en decompressie 
van de rechter ventrikel, wat tevens een niet al te ernstige tricuspidalis in-
sufficiëntie gunstig beïnvloedt. Verdere toename van myocardfibrose en 
-necrose wordt waarschijnlijk tegen gegaan door verlaging van de eind-diasto-
lische druk (Bowman с.s. 1971) en de linker ventrikel functie verbetert, 
wanneer de rechter ventrikel zich gemakkelijker kan ontledigen (Haller 1971, 
Harinck 1974). Mede als gevolg van de tegelijkertijd ontstaande pulmonalis 
klep insufficiëntie wordt ook de rechter ventrikel groter (Bowman c.s. 1971, 
Murphy c.s. 1971, Luckstead c.s. 1972, Graham c.s. 1974). 
Er bestaan verschillende mogelijkheden om valvulotomie te verrichten: 
a. Transventriculaire valvulotomie („Broek"). 
b. Open valvulotomie onder „inflow occlusie". 
с Open valvulotomie met behulp van extra corporele circulatie. 
Voor welke methodiek ook gekozen wordt, van de rechter ventrikel wordt 
na de valvulotomie een volledige deelname in de circulatie verwacht. De 
rechter ventrikel is in de grote meerderheid echter klein en functioneel niet 
in staat aan deze eis te voldoen. Alleen wanneer de annulus pulmonalis vol­
doende ruim is, het uitstroomgebied van de rechter ventrikel wijd open, de 
rechter ventrikel een wijd lumen heeft, het myocard goed van kwaliteit en 
de tricuspidalis klep niet al te stenotisch of insufficiënt is, zullen de resul-
taten bevredigend kunnen zijn, mits ook het arteria pulmonalis systeem zelf 
normaal is aangelegd (Vlad 1973). De literatuur bevestigt dit. 
ad la - Transventriculaire valvulotomie -
Perforatie van de rechter ventrikel en, via het ventrikel septum, van 
de linker ventrikel is mogelijk (Davignon c.s. 1961b). In 1963 adviseren 
Elliot c.s. en Kiely c.s. deze techniek niet uit te voeren wegens onhaal-
baarheid; Gross (1964) verliest 8 van de 10 zuigelingen bij wie een „Broek" 
uitgevoerd werd en meent van de gesloten valvulotomie af te moeten stappen. 
Cooley en Hallman (1964), Gersony c.s. (1967), Celermajer c.s. (1968), 
Trusler en Fowler (1970), Dhanavaravibul c.s. (1970) en Edmunds c.s. 
(1971) adviseren eenstemmig bij een hypoplastische rechter ventrikel geen 
„Broek" als enige ingreep uit te voeren. De groep van Keith verloor alle 30 
kinderen, bij wie deze methode beproefd werd (Shams c.s. 1971). Murphy 
c.s. (1971) verrichten een valvulotomie, die mislukt. Bij obductie blijkt de 
hoofdstam van de arteria pulmonalis geheel te ontbreken. Ook Bowman c.s. 
(1971), Luckstead c.s. (1972) en Miller c.s. (1973) stellen zich nog steeds 
op het standpunt, dat een „Broek" als enige ingreep zelden aan te bevelen is. 
ad 1b - Open valvulotomie onder „inflow occlusie" -
Het grote verschil met de onder la genoemde methodiek is, dat de 
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venae cavae tijdelijk afgesloten worden en de klep transarterieel à vue onder 
gunstigere omstandigheden ruim geopend kan worden. Cooley bereikte twee-
maal een tijdelijk succes; hypothermie geeft extra tijd (Ziegler en Taber 1962), 
maar als methode heeft deze ingreep weinig ingang gevonden. 
ad lc - Open valvulotomie met extra corporele circulatie -
Tot nu toe zijn technieken met extra corporele circulatie bij jonge 
zuigelingen moeilijk en (nog) niet in alle centra gebruikelijk. Deze zuigelingen 
zijn in het algemeen jong, licht van gewicht en vaak in slechte conditie. Voor 
een valvulotomie is deze techniek zeker de meest gunstige, maar om de zo-
juist genoemde redenen zal slechts incidenteel en bij „ideale" gevallen 
succes te verwachten zijn, wanneer de valvulotomie als enige ingreep verricht 
wordt. 
ad 2 - Shunt operatie -
Deze palliatieve benaderingswijze lijkt betere overlevingskansen te bieden. Er 
zijn 4 mogelijkheden, al dan niet in combinatie met een valvulotomie. 
a. Vena cava superior - arteria pulmonalis dextra shunt („Glenn"). 
b. Arteria subclavia - arteria pulmonalis shunt („Blalock") rechts 
of links. 
c. Aorta descendens - arteria pulmonalis shunt („Potts"). 
d. Aorta ascendens - arteria pulmonalis dextra shunt („Water-
ston"). 
ad 2a - Een shunt operatie volgens Glenn (1958) lijkt aantrekkelijk naar 
analogie van de goede resultaten, zoals die bij de tricuspidalis atresie 
behaald worden. Kiely c.s. (1963), Cooley en Hallman (1964), Gersony c.s. 
(1967), Cole c.s. (1968), Dhanavaravibul c.s. (1970) en Luckstead c.s. (1972) 
deden echter allen slechte ervaringen op met in totaal 8 zuigelingen; Cooley 
hield er een, vermoedelijk tijdelijk, in leven. Deze keus als shunt operatie is 
verworpen, omdat verreweg de meeste kinderen nog jonge zuigelingen zijn 
en de kans op succes op een leeftijd onder de 6 maanden uiterst gering is 
wegens het te kleine kaliber van de arteria pulmonalis (Glenn 1958, Gross 
1964, Gersony c.s. 1967, Edmunds c.s. 1971). Soms is later van een Glenn 
operatie wel voordeel te verwachten, wanneer met eerder uitgevoerde 
operaties niet voldoende resultaat bereikt is (Trussler en Fowler 1970). 
ad 2b - Mutatis mutandis geldt voor de „Blalock-Taussig" (1945) anasto-
mose hetzelfde; deze categorie kinderen is in het algemeen te klein 
om reëel succes te kunnen verwachten. Gross leek in 1964 nog enthousiast na 
zijn teleurstellende resultaten met de transventriculaire valvulotomie, maar 
3 jaar later blijken alle 6 kinderen, bij wie hij een „Blalock" anastomose 
maakte, te zijn overleden (Gersony c.s. 1967). 
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ad 2c - De aorto-pulmonale shunt volgens Polls (1946) leck betere ver-
wachtingen te wekken. Cooley en Hallman (1964), Cole c.s. (1967), 
Dhanavaravibul c.s. (1970) en Luckstead c.s. (1972) boekten echter matige 
successen. Het grootste risico is de te grote shunt en de neiging van de anasto-
mose op den duur groter te worden. Trussler en Fowler (1970) leggen om 
deze reden een draad om de juist gemaakte anastomose teneinde deze even-
tueel aan te kunnen halen op een later tijdstip. Of zij hieraan ooit toegekomen 
zijn, wordt niet duidelijk. Goede dosering van de shunt grootte is de basis 
voor kans op succes; daarom wordt ook aanbevolen de ductus te ligeren 
zodra de anastomose gemaakt is. Dit laatste is een van de belangrijkste over-
wegingen een operatie volgens Potts uit te voeren, met als tweede voordeel, 
dat de rechter thorax intact blijft voor eventueel latere ingrepen. Het feit, dat 
de linker long meer bloed aangeboden krijgt dan de rechter en het moeilijke 
sluiten van de anastomose later bij een eventuele totale correctie met een 
reconstructie van het rechter ventrikel uitstroomgebied wordt op de koop 
toe genomen. 
ad 2d - De aorto-pulmonale shunt volgens Waterston (1962) deed in 1962 
zijn intrede en hiermede zijn op het ogenblik aanvaardbare resultaten 
bereikt. (Miller c.s. 1969, Somerville c.s. 1969, Dhanavaravibul c.s. 1970, 
Edmunds c.s. 1971, Reitman c.s. 1974, Truccone c.s. 1974, Tay c.s. 1974). 
Wat als voordeel voor de Pottse anastomose geldt, valt nu echter in het 
nadeel uit; omdat de ductus ni. niet uitgeschakeld kan worden is het uit-
eindelijke operatie resultaat toch moeilijk te voorspellen. Zo vermelden 
Edmunds c.s. een patient, bij wie de gemaakte anastomose weer kleiner ge-
maakt moest worden omdat de bloed toevoer naar de longen te groot bleek 
te zijn geworden en de druk in de arteria pulmonalis hoog was; tenslotte 
toonde obductie aan, dat de gehele anastomose weer dicht gehecht was. 
Tegelijkertijd kan valvulotomie verricht worden, wat echter de dosering van 
de shunt grootte weer bemoeilijkt. Indien later verdere correctie kan plaats-
vinden, is het opheffen van deze shunt in principe eenvoudiger dan bij de 
Pottse anastomose; nadeel is, dat geopereerd moet worden in verlitlekend 
gebied. Een hinderlijke complicatie van de „Waterston" operatie is echter 
stenosering van de arteria pulmonalis dextra even proximaal van de anasto-
mose als gevolg van laedering van de vaatwand tijdens het maken van de 
anastomose. Ook blijkt de arteria pulmonalis dextra door de uitgroeiende 
aorta ascendens opgetrokken te kunnen worden, zodat afknikking optreedt 
en de arteria pulmonalis ter plaatse vernauwd wordt, wat bovendien een 
latere reconstructie ernstig kan bemoeilijken. (Somerville c.s. 1969, Reitman 
c.s. 1974, Tay c.s. 1974, eigen ervaring). Toch blijft de mortaliteit hoog. Een 
verdere stap tot resultaat verbetering was het besef, dat het rechter atrium 
vaak moeilijk het bloed naar het linker atrium kwijt kan én, dat voor een 
goed functionerende shunt allereerst een voldoende aanbod van bloed aan 
de aorta voorwaarde is. Het oog viel op het foramen ovale. 
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ad 3 - Atrium septostomie -
Het maken van een atrium septum defect is nu algemeen als essentieel aan-
vaard. Twee methodieken staan ten dienste: 
a. Volgens Hanlon-Blalock of een modificatie daarvan, waarbij 
chirurgisch een deel van het atrium septum gerescceerd wordt. In 
dezelfde zitting wordt dan, via dezelfde thoracotomie, een 
„Watersion" anastomose aan de rechter zijde gemaakt, tussen de 
aorta ascendens en de rechter arteria pulmonalis (Luckstead c.s. 
1972). 
b. Volgens Rashkind. Door middel van een balloncathetcr wordt in 
aansluiting aan de diagnostische hartcatheterisatie een ballonsep-
tostomie verricht, waardoor het foramen ovale ruptureert (Rashkind 
en Miller 1966). Dit is een weinig tijd vergende en „onbloedige" 
techniek, waarvan de merites zonder meer vaststaan. Het grote voor-
deel is, dat onmiddellijk de overloop van het rechter atrium naar 
het linker atrium minder obstructie ondervindt en het rechter 
atrium ontlast wordt. In tweede instantie wordt dan een shunt-
operatie naar keuze uitgevoerd. 
ad 4 - Gecombineerde ingrepen -
Terloops werd in het voorafgaande reeds gewezen op de mogelijkheid be-
paalde ingrepen te combineren. De meest beschreven combinaties zijn: 
a. Valvulotomie + aorto-pulmonale shunt. 
b. Ballonseptostomie („Rashkind") + aorto-pulmonale shunt. 
c. „Hanlon" septostomie + aorto-pulmonale shunt („Waterston"). 
d. „Rashkind" of „Hanlon" septostomie + aorto-pulmonale shunt, 
gevolgd door een valvulotomie na enkele maanden. 
ad 4a - Valvulotomie + aorto-pulmonale shunt -
Met de valvulotomie wordt begonnen; elke verbetering van de long-
circulatie, die aldus bereikt wordt, is belangrijke winst, die nodig is, wanneer 
tijdens hel maken van de aorto-pulmonale anastomose de longcirculatie 
partieel afgesloten wordt. (Bowman c.s. 1971, Gersony 1974). Een tussen 
oplossing is: valvulotomie te verrichten, indien het rechter hartgedeelte goed 
ontwikkeld is en dan pas te beslissen de geplande shunt operatic al dan niet 
uit te voeren, afhankelijk van het inmiddels bereikte resultaat (Lindesmith 
c.s. 1966, Rook en Gootman 1971, Graham c.s. 1974). Op de voordelen 
van de rechter ventrikel decompressie werd de aandacht reeds gevestigd. 
ad 4b - Ballonseptostomie („Rashkind) + aorto-pulmonale shunt -
Een groot voordeel is, dat de ballonseptostomie verricht wordt tijdens 
de diagnostische hartcatheterisatie en dus geen extra chirurgische tijd meer 
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vraagt. De keuze van de shunt („Potts" of „Waterston") wordt bepaald door 
imponderabilia en persoonlijke voorkeur van de chirurg. Momenteel is deze 
combinatie een van de meest toegepaste technieken (Trussler en Fowler 
1970, Dhanavaravibul c.s. 1970, Edmunds c.s. 1971, Rowe c.s. 1974). 
ad 4c - „Hanlon" + „Waterston" -
Luckstead c.s. (1972) zijn degenen, die deze combinatie aanbevelen 
als primaire ingreep (als voorbereiding op een valvulotomie later). Deze 
methode kan overwogen worden indien geen catheterisatie prae-operatief is 
uitgevoerd, of om andere reden een ballonseplostomie niet gedaan of mislukt 
is. Een groot nadeel is de verlenging van de operatie duur en het eigen 
risico verbonden aan de „Hanlon" septostomie. 
ad 4d - „Rashkind", of „Hanlon" + aorto-pulmonale shunt, later gevolgd 
door een valvulotomie -
3 à 4 Maanden nadat een atrium septum defect en een aorto-pulmonale shunt 
zijn gemaakt wordt alsnog een valvulotomie uitgevoerd, tenzij de long-
circulatie inmiddels ruim genoeg is. De kinderen zijn dan meestal in een 
betere conditie en zwaarder van gewicht, zodat er onder gunstigere operatie 
omstandigheden gewerkt kan worden. Het gelukte Luckstead c.s. (1972) 
aldus 4 van hun 5 zuigelingen met succes te opereren. 
Bij de meeste auteurs worden de operaties onder normotherme en normale 
luchtdruk omstandigheden uitgevoerd. Ziegler en Taber propageren in 1962 
de valvulotomie transarterieel uit te voeren onder hypothermie met tijdelijke 
afsluiting van de venae cavae. Hun 3 patiënten overleefden de ingreep, maar 
als methode heeft deze vorm van hypothermie geen ingang gevonden. De 
faciliteiten van een overdruk tank staan slechts enkele centra ten dienste, 
doch de resultaten lijken niet evident beter te zijn (Gersony c.s. 1967). 
ad 5 - Functioneel herstel onder meer met klephoudende grafts op oudere 
leeftijd -
Een nieuwe operatie techniek wordt in 1971 door Fontan en Baudet ge-
ïntroduceerd voor patiënten met een tricuspidalis atresie, een afwijking, welke 
haemodynamisch grote overeenkomst vertoont met een pulmonalis atresie 
met intact ventrikel septum. Zij beogen een volledig functioneel herstel door 
de rechter ventrikel geheel uit te schakelen en het rechter atrium een zekere 
„ventrikel" functie te geven. De vena cava superior wordt geanastomoscerd 
met de arteria pulmonalis dextra („Glenn") en de vena cava inferior wordt 
via het rechter atrium aangesloten op de arteria pulmonalis sinistra. De 
spierkracht van het hypertrofische rechter atrium wordt dan benut om het 
vena cava inferior bloed in de arteria pulmonalis sinistra te pompen. Ten-
einde deze „ventrikel" functie van het rechter atrium te vergemakkelijken 
worden twee aorta- of pulmonalis homografts met kleppen ingebracht, op de 
grens van vena cava inferior - rechter atrium en tussen het rechter atrium 
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hartoor en de arteria pulmonalis sinistra. Hierdoor wordt tijdens de atriale 
systole reflux in de levervenen en vena cava inferior voorkomen en reflux 
vanuit de linker long naar het rechter atrium tijdens de atrium diastole. 
De arteria pulmonalis sinistra en arteria pulmonalis dcxtra worden geheel 
van elkaar gescheiden en het foramen ovale (ASD) gesloten, evenals het 
ostium pulmonale. Zij beschrijven aldus 3 patiënten van resp. 12, 36 en 23 
jaar van wie twee met volledig succes geopereerd werden. Voorwaarde is 
evenwel een wijd kaliber van de arteriae pulmonales. 
Ross en Somerville (1973) en Henry c.s. (1974) hebben voor de tricuspidalis 
atresie inmiddels aangetoond, dat een klep in de vena cava superior niet nodig 
is, indien tevoren geen cavo-pulmonale shunt is uitgevoerd. Naar analogie 
van deze operatie, waarbij dus een klephoudende graft tussen het rechter 
atrium en de arteria pulmonalis geplaatst wordt, liggen hier wellicht nieuwe 
mogelijkheden, zoals ook door Henry c.s. (1974) gesuggereerd wordt. 
Somerville en Ross (1975) blijven voorstanders van een reconstructie van 
het rechter ventrikel uitstroomgebied met „volwassen" aorta homografts, in-
dien de rechter ventrikel een redelijk lumen heeft. Een follow up tot 8 jaar 
na de implantering toont aan, dat een lichte stenosering en insufficiëntie 
weliswaar in 60% van de gevallen optreedt, doch deze verlopen niet verder 
progressief. Ook de optredende calcificering van de graft blijkt de functie 
niet ongunstig te beïnvloeden. Of een aorta homograft gebruikt wordt, dan 
wel varkens of kunstkleppen met een graft, maakt in principe geen verschil 
(Henry c.s. 1974). Mettertijd zal ook moeten blijken of een vena cava inferior 
klep strikt noodzakelijk is voor een goede pompfunctie van het rechter 
atrium. 
De operatie resultaten uit de literatuur overziend, mogen enkele conclusies 
getrokken worden: 
1. Sinds 1968 verbeteren de operatie resultaten dankzij de gecom-
bineerde ingrepen. 
2. Tot nu toe is slechts zelden op de jonge zuigelingen leeftijd een 
definitieve correctie mogelijk gebleken en is een palliatieve ver-
betering het hoogst bereikbare. 
3. Vergelijking van de operatie resultaten uit de verschillende centra 
is alleen in grote lijnen mogelijk wegens de relatieve zeldzaamheid 
van de afwijking èn de grote variabiliteit van de anatomische details, 
die bepalend zijn voor slagen of mislukken van de operatie. 
4. Van wezenlijk belang is, dat vóór de operatie voldoende tijd gegund 
is om de diagnose tot in finesses te stellen. Overijlde ingrepen heb-
ben nog minder kans van slagen. 
5. De resultaten, behaald bij de z.g. groep II patiënten met een goed 
ontwikkelde rechter ventrikel, lopen sterk uiteen. Zo succombeerden 
40 
alle kinderen in deze groep bij wie valvulotomie gedaan werd bij 
Cole c.s. (1968), Dhanavaravibul c.s. (1970), Bowman c.s. (1971) 
en Shams c.s. (1971). Daarentegen deden Murphy c.s. (1971), 
Ziegler en Taber (1962), Celermajer c.s. (1968) en Rook en 
Gootman (1971) juist de beste ervaringen op met een valvulotomie. 
Deze controversiële resultaten zullen voor een groot deel toe te 
schrijven zijn aan nuance verschillen in de afwijking, waaromtrent 
niet altijd de nodige informatie verkregen werd of kon worden 
zoals: 
- De wijdte van de annulus. 
- De lengte van de discontinuïteit rechter ventrikcl-arteria pulmo-
nalis. 
- De mate van infundibulaire sténose. 
- Eventuele hypoplasie van het infundibulum. 
- Juiste waardering van de ventrikel grootte. 
- De kwaliteit van het myocard (zie onder 6). 
- Eventuele fibro-elastose van het endocard. 
- De kwaliteit van de tricuspidalis klep. 
- De wijdte van het ostium tricuspidale. 
Ook zullen enkele van deze kinderen geen echte pulmonalis atresie 
gehad hebben, maar een „pin-point" pulmonalis sténose, wat hier 
en daar bevestigd wordt (zie o.a. pat. 7 KF). 
6. De kwaliteit van het myocard van de rechter ventrikel is mede-
bepalend voor de operatie resultaten en is niet van te voren te 
schatten. De waarneming van Miller c.s. (1969) zij nogmaals ver-
meld, dat bij microscopisch onderzoek van het myocard bij 4 van 
de 6 kinderen een uitgebreide myocard necrose bestond, een 
coronair arterie ontbrak of beide afwijkingen aanwezig waren. 
Daarom onderzochten zij nog 12 obductiepreparaten, waarvan 
meerdere gevallen hetzelfde beeld bleken te vertonen. Zij con-
cludeerden achteraf, dat slechts bij 2 van de 18 kinderen een val-
vulotomie in principe haalbaar zou zijn geweest. 
7. Wanneer niet door angiografisch onderzoek is komen vast te staan 
hoe groot het cavum ventriculi is, blijkt het niet mogelijk hier-
omtrent, uitwendig, alsnog durante operatione een juist inzicht te 
krijgen. Murphy c.s. (1971) gingen dit na bij 6 kinderen, bij wie de 
operatie mislukt was. Soms leek de rechter ventrikel uitwendig goed 
ontwikkeld te zijn en was het cavum toch klein, soms leek de rechter 
ventrikel weinig ontwikkeld en bleek het cavum voldoende groot, 
zodat een valvulotomie toch tot de mogelijkheden behoord zou 
hebben. 
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8. Indien tijdens de operatie wijde, eventueel angiografisch reeds aan­
getoonde, coronair takken gevonden worden, is het veiliger deze 
ongemoeid te laten en niet te ligcren of te doorsteken, zoals bij 
ongecompliceerde coronair - rechter ventrikel fistels gedaan wordt. 
Michel en Herbst (1957) beschrijven hoe een 8-jarig meisje met de 
ziekte van Fallot ternauwernood aan de dood ontstapte een wijd 
vat tussen de rechter ventrikel en een coronair arterie tak werd 
afgeklemd, waarna prompt een asystohe optrad gevolgd door kamer-
fibnlleren. Defibnllatie was mogelijk, het vat werd intact gelaten. 
Voor een 6 jarige jongen liep het slechter af angiografie had o a. 
een ernstige pulmonahs sténose aangetoond en een communicatie 
tussen de rechter ventrikel en de aorta via een coronair arterie met 
tevens een „to and fro" beweging van contrast. Toen geen ECG 
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veranderingen optraden na proefafklemming, werd dit wijde ge-
slingerde vat geligeerd. Vervolgens werd valvulotomie verricht en 
een partiële resectie van de crista supraventricularis. Tijdens het 
sluiten van de thorax trad een irreversibele hartstilstand op. Bij 
obductie werd slechts één coronair arterie gevonden, ontspringend 
uit de rechter sinus Valsalvae (Anselmi c.s. 1961). 
G. EIGEN WAARNEMINGEN EN SAMENVATTING 
Sinds 1961 werd bij 10 patiënten de diagnose „pulmonalis atresie zonder 
ventrikel septum defect" gesteld: 8 maal durante vita, mede na hartcathete-
risatie en angiografie, 2 maal post mortem. 
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Deze laatste twee kindeien waren zuigelingen, van wie er een bij binnen-
komst in de kliniek succombeerde onder de opnamediagnose tncuspidalis 
atresie, de andere overleed elders, onverwacht, zonder diagnose, tijdens een 
hypoxic aanval 
Pulmonahs atresie zonder ventrikel septum defect 
Totaal Onderzoek Type Verloop 
goed na „Blalock" en „Waterston" 
t na „Waterston" 
goed na ,Waterston" 
goed na „Waterston" 
t na abstineren 
Ia 
,_ 8 intracardiale 
analyse 
10 




t na abstineren 
t na valvulotomie 
f na abstineren 
t bij binnenkomst 
f ziekenhuis elders 
Van deze 10 patiënten worden de ziektegeschiedenis en de diagnostiek be-
schreven, alsmede de overwegingen, die geleid hebben tot het gevoerde beleid 
7 Kinderen succombeerden, bij allen werd postmortaal onderzoek verricht. 
Patient 1 К R (J geboren in 1961 (zie overzicht) 
Anamnese Kort na de geboorte viel reeds een cyanose bij huilen op, hij was 
„kouwelijk' en dronk slechter dan het tweelingzusje dat voorspoedig gedijde Hypoxic 
aanvallen traden nog met op 3' 2 Maand oud vond het eerste poliklinisch onderzoek 
plaats in de Nijmeegse universiteits kliniek Hij was evident cyanotisch, toenemend bij 
schreeuwen Het hart was met vergroot, auscultatoir was er een graad II hoog frequent 
niet holosystolisch geruisje in de vierde inteicostale ruimte links parasternaal, in de 
eerste en tweede intercostale ruimte links bestond een graad II systolisch-diastolisch 
continu geruis De penfere artenen pulseerden krachtig, de lever was klein Radiologisch 
was het hait niet vergroot, de longvaattekcmng verminderd LCG sinus ntme, gepiekte 
P, l1'» mm hoog, fiontale QRS as 60 , diepe S in ViR en Vi (lespcclievelijk 15 en 
24 mm) RV. 9 mm zonder S links ovciwicht Als diagnose werd een tncuspidalis atresie 
vermoed, eventueel met een klein ventrikel septum defect Omdat het gezin dicht in de 
buurt van het ziekenhuis woonde, werd voorlopig tot poliklinische observatie besloten 
(anno 1961) 6 Maanden oud traden na de voeding aanvallen van „benauwdheid" op 
De cyanose nam geleidelijk toe, het geruis beperkte zich tot het graad II continu geruis 
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Patient 1. KR. Pulmonalis atresie zonder VSD, 
A. Weinig pathologische hartconfiguratie; verminderde longvaattekening. 
B. Angiografie vanuit de rechter arm: RA, LA en LV zijn afgebeeld. Ten onrechte 
wordt de diagnose tricuspidalis atresie gesteld. 
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С. Selectieve RV angiografie. Minuscule ventrikel met sufficiënte tricuspidalis klep; in 
het myocard eindigende sinusoiden. 
7 Maanden oud traden duidelijke hypoxic aanvallen op en werd hij opgenomen met 
een gewicht van 5100 gram. 
Radiologisch onderzoek: status quo ante: klein hart, spaarzame longvaattekening. 
ECG: Ρ pulmonale, 2*/« mm hoog in V» en з; frontale QRS as 80' ; linker ventrikel 
hypertrofie. 
Angiografie vanuit de rechter arm: De rechter ventrikel wordt niet met contrast gevuld; 
al het contrast loopt op atrium niveau over naar het linker atrium; via de ductus wordt 
het arteria pulmonalis systeem zichtbaar. De diagnose wordt gesteld op een tricuspidalis 
atresie, doch de chirurg stelt, wegens het geringe gewicht, een shuntoperatie liever nog 
uit. 
Verloop: op de leeftijd van 8 maanden is het continu geruis geheel verdwenen en ook 
in de vierde intercostale ruimte links is geen geruis meer te horen. De cyanose is 
ernstig, het Hb gehalte 12 mmol/1. Vermoedelijk is de ductus spontaan gesloten. 
9 Maanden oud volgt opname wegens diepe cyanose en een ernstige hypoxic aanval; 
de lever blijft klein, een geruis ontbreekt. Er wordt een thoracotomie rechts verricht 
teneinde een shunt volgens Glenn aan te leggen (1961); technisch blijkt dit onmogelijk 
wegens de geringe diameter van de arteria pulmonalis dextra (2 mm), terwijl de vena 
cava superior een diameter heeft van 2 cm. Een „Blalock" anastomose is om dezelfde 
reden eveneens onmogelijk. Op de leeftijd van 10 maanden (1962) wordt een linkszijdige 
thoracotomie verricht en een anastomose volgens Blalock gemaakt op de arteria pul­
monalis sinistra. Hierbij wordt opgemerkt, dat deze arterie wijder is dan de arteria pul­
monalis stam. Sindsdien verbetert zijn kleur en is weer een graad II continu geruis 
hoorbaar infraclaviculair links; hypoxic aanvallen treden niet meer op. Ofschoon zijn 
validiteit gering is, speelt hij met vriendjes, gaat naar school en loopt trappen op en af. 
6 Jaar oud treedt een onverhoedse hypoxic aanval op; de jongen is slap, bleek cyanotisch 
en valt een tand uit zijn gebit. Na een meningitis van onbekende oorzaak en een 
osteomyelitis van de rechter ulna, eveneens zonder positieve bacteriële kweken, door-
gemaakt te hebben, vindt op 9 jarige leeftijd catheterisatie plaats teneinde na selectieve 
angiografie opnieuw chirurgische mogelijkheden te evalueren. Het is mogelijk zowel de 
linker ventrikel (druk 100/0 mmHg) te bereiken, als ook een kleine rechter ventrikel 
met een druk van 250-270/0 mmHg. Selectieve rechter ventrikel cine-angiografie be-
vestigt het bestaan van een pulmonalis atresie met intact ventrikel septum, sinusoiden 
en een sufficiënte tricuspidalis klep. De destijds gemaakte „Blalock" shunt functioneert 
goed. Er moet volstaan worden met angiografie in de rechter ventrikel in voor-achter-
waartse richting wegens ernstige ST depressie op het ECG, zodra de catheter de rechter 
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Ventrikel bereikt; het contrast wordt dan ook „op de hand" gespoten. De diagnose luidt 
tenslotte: 
1. Pulmonalis atresie zonder ventrikel septum defect. 
2. Minuscule rechter ventrikel met een zeer hoge systolische druk van 250-270 
mmHg en in het myocard eindigende sinusoiden. 
3. Sufficiënte tricuspidalis klep. 
4. Niet gedilateerd rechter atrium met overloop naar het linker atrium. 
5. Normaal linker hartgedeelte. 
6. Functionerende „Blalock" anastomose links. De ductus is waarschijnlijk ge-
sloten. 
Een nieuwe aorto-pulmonale shunt volgens Waterston wordt haalbaar geacht en uit-
gevoerd op de nog steeds hypoplastische arteria pulmonalis dextra. Valvulotomic is op 
dat ogenblik niet overwogen wegens de veel grotere risico's en gebrek aan informatie 
over de lengte van de discontinuïteit. 
Actuele toestand: er is een nieuwe aanmerkelijke verbetering in de validiteit opgetreden; 
hij fietst, speelt weer en gaat hele dagen naar school. De moeder heeft geen behoefte 
aan nieuwe ingrijpende medische activiteiten. Zijn lengte bedraagt slechts 126 cm 
(< Ρ 10), en het gewicht 19 kg (< Ρ 5). Auscultatoir zijn er twee geruisen: ¡nfraclavi-
culair links een graad II continu geruis van de oude „Blalock" shunt, en infraclaviculair 
rechts een graad III continu geruis van de nieuwe „Waterston" anastomose. 
Beschouwing: 
De diagnose is jarenlang ten onrechte „tricuspidalis atresie" geweest, wat het 
gevolg is van de toen gangbare angiografie techniek, welke volstond met het 
perifeer spuiten van contrast (1961). Het kleine rechter kamertje neemt geen 
deel aan de circulatie en werd daarom gemist. De poging een „Glenn" 
anastomose te maken zou met de huidige inzichten achterwege gebleven zijn 
evenals de overigens met succes aangelegde Blalock shunt. Vermoedelijk zou 
nu primair een „Waterston" shunt gemaakt zijn voorafgegaan door een 
ballonseptostomie. Hoewel de tricuspidalis klep sufficiënt is, was de rechter 
ventrikel te klein om te kunnen volstaan met een valvulotomic als enige 
ingreep; wel zou het aanbeveling verdienen alsnog na te gaan of de discon-
tinuïteit tussen de rechter ventrikel en de arteria pulmonalis alleen de klep 
betreft. Indien dit het geval is, kan valvulotomic overwogen worden met als 
3 voudig doel: decompressie, enige deelname aan de circulatie en lumen-
vergroting van de rechter ventrikel. Een volledige deelname aan de lichaams-
circulatie mag echter nimmer verwacht worden van deze hypoplastische 
rechter kamer. Zolang evenwel het gezin tevreden is met de bereikte situatie, 
is hernieuwd onderzoek en het vooruitzicht op nieuwe riskante ingrepen niet 
acceptabel te maken. Constructie van een rechtstreekse verbinding tussen 
het rechter atrium en de arteria pulmonalis is in de toekomst in principe niet 
uitgesloten; een valvulotomic heeft dan echter geen zin. 
Samenvatting: 
Bij een nu 14 jarige jongen wordt als zuigeling ten onrechte de diagnose 
„tricuspidalis atresie" zonder ventrikel septum defect gesteld. Een linkszijdige 
47 
„Blalock" anastomose geeft jarenlang een aanvaardbare validiteit. Bij her­
onderzoek op 9 jarige leeftijd blijkt de correcte diagnose te zijn „pulmonalis 
atresie zonder ventrikel septum defect" met een kleine rechter ventrikel, 
smuboiden en een sufficiente tricuspidalis klep (type Ia) De systolische 
rechter ventrikel druk bedraagt 250-270 mmHg Een „Waterston" anasto­
mose verbetert de geleidelijk afgenomen validiteit opnieuw Het mag uit­
gesloten geacht worden, dat de rechter ventrikel ooit tot een volledige deel­
name aan de hchaamscirculatie in staat zal zijn In principe lijkt in de 
toekomst wel een verdere functionele correctie mogelijk met behulp van 
een klephoudende graft tussen het rechter atrium en de arteria pulmonalis 
Patient 2 S R $ geboren in 1973 (zie overzicht) 
Anamnese de moeder heeft cen ernstige diabetes mellitus en wegens een slechte 
placenta functie werd in de 37e zwangerschapsweck sectio verricht Het kind bleek steik 
dysmatuur te zijn en woog slechts 2000 gram Ondanks een goede respiratie bleef het 
cyanotisch en om deze reden volgde op de leeftijd van 4 dagen overname van de ver­
loskundige afdeling 
Algemeen onderzoek de kleur is grauw cyanotisch en toenemend bij schreeuwen Er is 
geen perifeer oedeem Het hart is klein en een geruis ontbreekt, de lever is niet vergroot, 
de perifere artenen pulseren goed 
Radiologisch is het hart kloek, de conus pulmonalis ontbreekt, de longvaattekening is 
afgenomen 
ECG sinus ritme 130/minuut, gepiekte Ρ van І г mm hoogte, frontale QRS as 80 , er 
is een uitgesproken links patroon met een SV, van 10 mm, RV5 van 12 mm, een kleine 
RV, en SV5, de Τ top is (nog) vlak Wegens de slechte algemene toestand wordt onder 
verdenking op een pulmonalis atresie met intact ventrikel septum of een tricuspidalis 
atresie een spoedanalyse verricht 
De conclusies luiden 
1 Pulmonalis atresie zonder ventrikel septum defect 
2 Het lumen van de rechter ventrikel is klein met sinusoiden, die in de richting 
van het epicard verlopen en in het myocard eindigen Er is geen zichtbare 
communicatie met cen van de coronair artenen 
3 De systolische druk in de rechter ventrikel is hoger dan in de Imker ventrikel, 
respectievelijk 100/5 en 65/5 mmHg 
4 Vanuit de rechter ventrikel wordt het rechter atrium wel met contrast gevuld, 
maai vrijwel zeker is er geen werkelijke tricuspidalis msufficienlie en berust de 
„icflux op een te grote hoeveelheid contrast middel (4 ml angiografme) 
5 Niet gedilateerd rechter atrium 
6 Rechts-Iinks shunt op atrium niveau 
7 Goed ontwikkeld linker hart 
8 Via de ductus wordt het arteria pulmonalis systeem zichtbaar, de pulmonalis 
stam komt met a vue 
Tijdens het onderzoek is de algemene toestand kritiek en treedt ventrikel fibnllercn op, 
onmiddellijk in aansluiting op de angiografie Met 100% 0 2 beademen en uitwendige 
hartmassage herstelt het oorspronkelijke sinus ritme zich echter spoedig Om deze 
reden wordt van nadere linker ventrikel angiografie afgezien 
Een poging tot een ballonseptostomie wordt gestaakt, omdat de dunste Rashkind 




Patient 2. S.R. Pulmonalis atresie zonder VSD. 
A. Kloek, boi hart en spaarzame longvaattckening. 
B. С. en D. Selectieve RV angiografie: kleine RV met ¡n het myocard eindigende sinus-
oiden. De reflux naar het RA berust niet op een echte tricuspidalis insufficiëntie. 
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Verloop het lage gewicht van 1900 gram beperkt vooralsnog de mogelijkheden voor 
enige vorm van chirurgische therapie Volstaan moet worden met couveuze verpleging, 
extra 0 2 toediening, sondevoeding en regulatie van bloedgas waarden Nu en dan treedt 
snelle gewichtsstijging op met leververgroting, wat met behulp van diuretica bestreden 
kan worden, digoxine medicatie wordt aangepast aan het gewicht (± 0,015 mg/kg/per 
dag) De planning is cen aorto-pulmonale anastomose („Waterston") te maken, wanneer 
het gewicht tot ± 3000 gram gestegen zal zijn Tevoren zal een ballonseptostomie 
(„Rashkind ') uitgevoerd worden om de overloop van het rechter atrium naar het linker 
atrium te vergemakkelijken 
Wegens recidiverende hypoxic aanvallen, gepaard gaande met ernstige metabole acidóse 
en leververgroting, moet op de leeftijd van ruim 2 maanden en cen gewicht van 2500 
gram de ballonseptostomie verricht worden, deze geeft echter geen of weinig ver-
betering Allengs is een graad II systolisch diastolisch geruis links infraclaviculair hoor-
baar geworden, een tncuspidalis insufficientie geruis ontbreekt 3 Maanden oud is met 
veel moeite het gewicht van 2800 gram bereikt en is het wegens toenemende hypoxic 
aanvallen met verantwoord de shuntopeiatie langer uit te stellen De .Waterston" 
anastomose wordt geschat op 4 mm, doch een week later succombeert het kind tijdens 
een nieuwe hypoxic aanval 
Obductie de rechter kamer heeft een bijna virtueel lumen met een zeer dikke wand van 
1,7 cm Het ostium tricuspidale is goed open en bevat een waarschijnlijk sufficiente klep, 
die echter heel weinig mobiel is, papillair spieren ontbreken en de chordae gaan direct 
van het septum en de ventrikel wand af Het uitstroomgebied is slechts enkele mm wijd 
en eindigt blind in de spierwand De sterk hypoplastische pulmonalis stam begint in de 
nabijheid van de rechter kamer als een uiterst dun kanaal, zodat er een uitgebreide 
ostium atresie bestaat over een afstand van ongeveer 0,8 cm De ballonseptostomie heeft 
cen wijd open defect gecreëerd van een cm doorsnede, de „Waterston" anastomose blijkt 
echter slechts een diameter van 2 mm te hebben het lumen van de ductus is nog kleiner 
Nabeschouwing· 
Enkele punten uit deze ziektegeschiedenis verdienen nadere overweging 
1 Diabetes in de graviditeit betekent een verhoogde kans op een kind 
met een aangeboren hartafwijking (o a van Riet e s 1974) In een 
prospectief onderzoek vinden Mitchell e s (1971) bij vrouwen met 
een diabetes m de zwangerschap bij 272% van de kinderen een 
Vitium cordis congenitum (20/786), wanneer de vrouw ouder is dan 
38 jaar, stijgt dit percentage tot 5% (3/60) Rowland e s (1973) 
komen in een retrospectief onderzoek van 470 diabetische moeders 
op een frequentie van 4% (19/470) Een pulmonalis atresie met of 
zonder ventrikel septum defect behoort tot de daarbij waargenomen 
afwijkingen Deze percentages liggen 5 tot 6 maal zo hoog als de 
algemene kans op een aangeboren hartafwijking, die Kerrebyn 
(1964) voor Nederlandse kinderen berekende op ongeveer 0,8%. 
2 Het beleid ten aanzien van de pulmonalis atresie is naar mijn 
mening correct geweest door, zodra dit technisch mogelijk was, 
eerst een ballonseptostomie uit te voeren en later, toen het kind 
in groot levensgevaar verkeerde, alleen een aorto-pulmonale 
anastomose te maken Valvulotomie of een poging daartoe zou 
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zonder meer op een mislukking uitgelopen zijn gezien de lengte 
van de ostium atresie. 
3. Het geringe gewicht van 2800 gram betekende een extra handicap 
wegens het grotere operatie risico en de fatale hypoxic aanval mag 
daar niet los van gezien worden. Dat de prognose toch hoogst 
dubieus geweest zou zijn, behoeft geen nader betoog. 
Samenvatting: 
Een praemature en dysmature zuigeling van 2000 gram, kind van een ernstige 
diabetica, blijkt een uitgebreide ostium pulmonale atresie zonder ventrikel 
septum defect te hebben. De sterk hypoplastische rechter kamer heeft een 
hoge druk en een (nog) sufficiënte tricuspidalis klep (type Ia). Sinusoiden 
eindigen blind in het myocard. Na ballonseptoslomie en een „Waterston" 
shunt operatie succombeert het kind tenslotte 3 maanden oud op een gewicht 
van slechts 2800 gram als gevolg van een hypoxic aanval. 
Patient 3. E.C. <5 geboren in 1975. 
Anamnese: Enkele uren na een normale bevalling thuis, ontwikkelde zich een toe-
nemende cyanose, die tot opname elders leidde. Reeds op de 2e levensdag werd het 
kind voor diagnostiek overgeplaatst naar de Nijmeegse kinderkliniek. 
Algemeen onderzoek: dyspnoische, cyanotische neonatus met goed palpabele perifere 
arteriën. Het hart is klein met normale tonen; een geruis ontbreekt. De lever is 3 cm 
onder de ribbenboog palpabel. 
Radiologisch is het hart vrijwel normaal van configuratie, de rechter atrium contour 
heeft een wat bol verloop. De longvaattekening is echter te spaarzaam. 
ECG: sinus ritme zonder pathologische Ρ top; frontale QRS as 7 5 e ; er bestaat een voor 
de leeftijd uitgesproken linkspatroon. 
Op verdenking van een pulmonalis atresie zonder ventrikel septum defect vindt een 
spoedcathetcrisatie plaats. De rechter ventrikel druk is sterk verhoogd 115/5 mmHg, de 
linker ventrikel normaal: 50/5 mmHg; met 50% zuurstof ademen bedraagt de O» 
saturatie in de linker ventrikel slechts 56%. Direct in aansluiting op de angiografie in 
de rechter ventrikel treedt ventrikel fibrilleren op, dal evenwel prompt met één ontlading 
van 25 Joules beëindigd kan worden. De diagnose luidt: 
1. Pulmonalis atresie zonder ventrikel septum defect. 
2. Kleine rechter ventrikel met een sterk verhoogde systolische druk van 115 
mmHg (linker ventrikel 50 mmHg) en een sufficiënte tricuspidalis klep (type 
Ia). Het uitstroom gebied is waarschijnlijk als zodanig herkenbaar en blind 
eindigend. 
3. Sinusoiden staan in verbinding met het coronaire vaatsystecm, o.a. met de 
ramus descendens anterior en voeren zoveel contrast retrograad af, dat de 
aorta rechtstreeks afgebeeld wordt. 
4. Niet gedilateerd rechter atrium met overloop naar het linker atrium. 
5. Grote linker ventrikel. 
6. Het arteria pulmonalis systeem is normaal en wordt via de ductus arteriosus 
zichtbaar met uitzondering van de pulmonalis stam. 
7. De aorta mist de praeductale isthmus vernauwing en de postductale verwijding. 
Hoewel de gemiddelde druk in beide atria laag is (rechter atrium 4 mmHg, linker atrium 
З'/г mmHg), wordt toch een ballonseptoslomie verricht met een maximale balloninhoud 
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I) 
Patient 3. E.C. Pulmonalis atresie zonder VSD. 
Selectieve RV angiografie: 
A. B. en D. Sinusoiden staan in verbinding met de ramus descendens anterior van de 
a. coronaria sinistra. De aorta ascendens wordt via deze sinusoiden rechtstreeks met 
contrast gevuld. 
С. De aorta mist de praeductale vernauwing en de postductale verwijding. De ductus 
is afgebeeld en maakt een scherpe hoek met de aorta descendens. 
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van 1,4 ml Nog dezelfde avond wordt wegens een ernstige metabole acidóse een 
„Waterston' anastomose gemaakt De algemene toestand is hierop aanmerkelijk ver-
beterd en de cyanose verminderd, terwijl rechts infraclaviculair een graad II continu 
geruis hoorbaar is 
Beschouwing 
Dankzij het slagvaardig handelen van huisarts en kinderarts ter plaatse, kon 
deze neonatus, op 100 km afstand geboren, binnen 36 uur gediagnostiseerd 
en geopereerd worden De combinatie ballonseptostomie - shuntoperatie 
(„Waterston") bood onder de gegeven omstandigheden de beste overlevings-
kansen. 
De vooruitzichten worden echter door 2 onzekerheden bepaald is valvuloto-
mie te gelegenertijd mogelijk (valvulaire of meer uitgebreide ostium atresie9) 
en zal de rechter ventrikel tot een volwaardige deelname aan de circulatie 
in staat zijn9 Door de talrijke sinusoiden lijkt ni de rechter ventrikel groter 
dan deze waarschijnlijk in werkelijkheid is 
Een correctie met behulp van een klep houdende graft tussen het rechter 
atrium en de arteria pulmonalis biedt misschien ooit betere kansen 
Het optreden van ventrikel fibnlleren direct na rechter ventrikel angiografie 
bij deze neonatus en bij patient no 2 wijst nog eens op de risico's verbonden 
aan de diagnostiek bij deze afwijking 
Samenvatting 
Een neonatus met een type Ia pulmonalis atresie zonder ventrikel septum 
defect en met sinusoiden, welke met de aorta ascendens in verbinding staan, 
ondergaat op de 2e levensdag een ballonseptostomie volgens Rashkind, ge-
volgd door een shunt operatie („Waterston") De algemene toestand is 
sindsdien goed 
Patient 4 Β Η β geboren in 1973 (zie overzicht) 
Anamnese Eers>t op de leeftijd van 9 maanden wordt een van de plaatselijke kinder-
aitsen geraadpleegd wegens een luchtweginfectie met cyanose het buitenlandse gezin 
verstaat en spreekt geen Nederlands De diagnose wordt gesteld op een atrium septum 
defect pulmonalis atresie en open ductus Botalli maar een voorgestelde operatie wij/cn 
de ouders af, waarna alle contacten verloren gaan 2 Jaar oud komt het kind weer onder 
behandeling en volgt doorverwijzing naar de Nijmeegse kinderklmiek Ondertussen 
heeft het kind geen enkele activiteit ontplooid ligt de gehele dag roerloos en is ernstig 
cyanotisch ondanks een hypochroom bloedbeeld 
Algemeen onderzoek Dystrofisch, cyanotisch kind van 9 5 kg, dat loopt noch staat 
Het hart is klein, behalve een minimaal continu geruisje links infraclaviculair is geen 
geruis hoorbaar De lever is 2 cm onder de ribbenboog palpabel 
Radiologisch is het hart kloek, de longvaattckening spaarzaam 
ECG sinus ritme, Ρ tricuspidale, le graads atrio ventnculair blok met een PQ tijd van 
0,17 sec, frontale QRS as 75 , praccordiaal is er een diepe S in alle afleidingen met 
nauwelijks een R top 
Aanvullend intracardiaal onderzoek toont aan, dat er geen noemenswaardig verschil 




Patient 4. B.H. Pulmonalis atresie zonder VSD. 
Α. Kloek hart, spaarzame longvaattekening. 
В. en С. RV angiografie. Kleine ventrikel met sufficiënte tricuspidalis klep. Wijde 
sinusoiden, welke alleen op de laterale opnamen zichtbaar zijn. 
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De druk in de rechter ventrikel is zeer hoog: 160-180/12 mmHg, in de linker ventrikel 
110/8 mmHg. Angiografisch is de rechter ventrikel klein, zonder herkenbaar uitstroom-
gebied, de tricuspidalis klep is sufficiënt (type la). Op de laterale opnamen zijn 
sinusoiden zichtbaar, die blind in het myocard eindigen, zonder communicatie met het 
coronaire vaatsysteem. De ductus is weliswaar open, maar functioneel van zo weinig 
belang, dat het normale arteria pulmonalis systeem slechts weinig contrast ontvangt. 
De stam komt niet à vue. De aorta mist de postductale verwijding. 
Verloop: de ouders stemmen ditmaal in met operatie, zodat een anastomose volgens 
Watcrston gemaakt kan worden. Het kind verbetert hierop aanmerkelijk, staat en begint 
te lopen, terwijl de cyanose is afgenomen en een graad 2 continu geruis de goed 
functionerende shunt bevestigt. 
Beschouwing: 
Waarschijnlijk hebben communicatie moeilijkheden bijgedragen tot het zó 
laat in behandeling komen van dit toch ernstig hypoxische kind, dat overigens, 
voor zover bekend, nimmer een hypoxic aanval doorgemaakt heeft. Slechts 
door het open blijven van de amper hoorbare ductus arteriosus is de jongen 
in leven gebleven. 
Een ballonseptostomie op de leeftijd van 2 jaar is niet meer uitvoerbaar, 
zodat de vraag rees of naast de shunt ook een „Hanlon" septostomie verricht 
zou moeten worden. Aangezien het rechter atrium klein en de druk niet zo 
hoog was (gemiddeld 7 mmHg), terwijl deze situatie al ruim 2 jaar bestond, 
is hiervan afgezien, temeer omdat het operatie risico zo klein mogelijk diende 
te blijven. Tot een riskante valvulotomie werd eveneens niet overgegaan, 
daar bij een dergelijk kleine rechter ventrikel met dik myocard van een val-
vulotomie zonder infundibulectomie weinig resultaat te verwachten is. De 
ingreep is onlangs pas verricht, zodat het resultaat op langere termijn nog 
afgewacht moet worden. Een correctie met behulp van een klephoudende 
graft tussen het rechter atrium en de arteria pulmonalis lijkt in de toekomst 
niet uitgesloten. 
Samenvatting: 
Bij een niet Europees kind werd elders op de leeftijd van 9 maanden de 
diagnose pulmonalis atresie met open ductus Botalli (zonder ventrikel septum 
defect) gesteld. De ouders wijzen operatie echter af en verbreken de relatie. 
2 Jaar oud blijkt het kind nog in leven te zijn en vindt doorverwijzing plaats. 
De rechter ventrikel is klein, heeft een hoge druk en een sufficiënte tricus-
pidalis klep (type Ia) met blind in het myocard eindigende sinusoiden. Door 
middel van een „Waterston" anastomose wordt een verbetering van de al-
gemene toestand bereikt. 
Patient 5. K.S. Ç geboren in 1969 (zie overzicht). 
Anamnese: De moeder was röntgenlaborante geweest en had in de 3e zwangerschaps-
week een poging tot abortus ondernomen door kinine in te nemen. Het kind onderging 
een wisseltransfusie wegens een rhesus antagonisme. 14 Dagen oud werd de ziekte van 
Fallot vermoed wegens toenemende cyanose en een geruis. Na een ontslag periode van 
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Patient 5. К.S. Pulmonalis atresie zonder VSD. 
A. Sterk vergroot hart met bol RA als gevolg van een ernstige tricuspidalis insufficiëntie. 
B. en C. Normaal a. pulmonalis systeem, dat via de ductus arteriosus gevuld wordt tot 
aan de pulmonalis klep. 
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14 dagen werd oo de leeftijd van 6 weken heropname in het ziekenhuis noodzakelijk 
wegens voedingsproblemen, gewichtsverlies en verder toenemende cyanose 372 Maand 
oud volgde spoedopname in de Nijmeegse universiteits kinderkliniek 
Algemeen onderzoek Slap, grauw cyanotisch kind, 3600 gram Hel hart іь groot en er 
bestaat een graad IV holosystolisch geruis in de 4c en 5e intercostale ruimte links 
parastcrnaal Infraclaviculair links wordt een graad II systolisch-diastolisch geruis ge­
hoord, in de longen worden geen afwijkingen waargenomen, de lever is 3 cm onder de 
ribbenboog palpabel, de perifere artenen pulseren krachtig 
Radiologisch is het hart vergroot en onmiddellijk suspect voor een pulmonahs atrcsie 
met intact ventrikel septum met afgenomen longvaattckcnmg 
ECG sinus ritme, frontale QRS as 120', Ρ pulmonale met een hoogte van 41/2-5 mm, 
evidente rechter ventrikel hypertrofie In afleiding I en links precordiaal heeft de Ρ top 
een Ρ tricuspidale aspect 
Fonocardiogram zowel het holosystolische blokvormige (tncuspidalis insufficientie) 
geruis in de 4e-5e intercostale ruimte links als het systolisch-diastolische (ductus) geruis 
infraclaviculair links worden goed geregistreerd Bovendien is een positieve levervenen 
pols te registreren 
Hartcathetensatie en angiografie worden met spoed verricht Zodra de ongewoon 
cramaalwaarts gelegen rechter ventrikel bereikt wordt, treden herhaaldelijk supraven-
tnculaire tachycardie aanvallen op en wordt het onverantwoord geacht op de ge­
bruikelijke wijze angiografie te doen Er wordt volstaan met contrast „op de hand" te 
spuiten Tenslotte wordt vanuit de gemakkelijk te bereiken linker ventrikel een platen 
angiogram vervaardigd 
De conclusies zijn 
1 Valvulane pulmonahs atrcsie zonder ventrikel septum defect, doch met een 
ernstige tncuspidalis insufficientie 
2 Kleine rechter ventrikel met een hogere systolische druk dan in de linker 
ventrikel (respectievelijk 90/10 en 60/10 mmHg) 
3 Zeer groot rechter atrium 
4 Rechts-links shunt op atrium niveau zonder meetbare drukgradient 
5 Normaal linker hartgcdeelte en normaal verloop van de aorta en grote vaten 
6 Via de open ductus wordt een goed ontwikkeld, normaal aangelegd arteria 
pulmonahs systeem tot aan de klep zichtbaar 
Verloop van een ballonseptostomie wordt afgezien, omdat er geen drukgradient tussen 
het rechter atrium en het linkei atrium bestaat en de catheter vlot in het linker atrium 
te manipuleren is (anno 1970) Een valvulotomie als enige ingreep lijkt met zinvol 
wegens de kleine rechter ventrikel en de ernstige tncuspidalis insufficientie, terwijl om 
deze reden ook van een palliatieve aorto-pulmonale shunt operatic wordt afgezien 
Drie dagen later succombeert het kind 
Obductie Het hart is groot met een sterk gedilateerd dikwandig rechter atrium De 
tncuspidalis klep heeft dikke stugge slippen met korte chordae, papillair spieren ont­
breken De ernstig insufficiente klep insereert normaal aan de atrioventnculaire ring 
Er is een wanverhouding tussen het kleine cavum ventnculi en de 12 mm dikke spier-
wand Het uitstroomgebied is uiterst nauw en eindigt blind bij de volledig verkleefde 
en samengegroeide pulmonahs klepslippcn, welke goed herkenbaar zijn evenals de drie 
sinus Valsalvae Een ventrikel septum defect en sinusoiden ontbreken Het foramen 
ovale is ruim doorgankelijk en bedekt door een válvula cribrosa, die enkele openingen 
bevat van minder dan een mm doorsnede Het linker hartgedeelte en de grote vaten zijn 
normaal, de goed doorgankelijke ductus heeft een diameter van 3 mm Het linker 
coronair ostium is wijder dan het rechter, dat normaal lijkt, aan de coronair vaten 
worden macroscopisch geen afwijkingen gezien 
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Nabeschouwing 
Opmerkelijk is, dat ondanks het grote hart en het luide geruis in de linker 
vierde en vijfde intercostale ruimte toch de diagnose tetralogie van Fallot 
vermoed werd Ook werd lang gewacht met een nadere analyse, ofschoon 
de algemene toestand niet verbeterde, zodat tenslotte een spoedopname en 
onderzoek nodig waren De fatale afloop is hierdoor echter niet beïnvloed. 
Toen de diagnose gesteld was, ontstond de bekende discussie over het te 
voeren beleid, waaruit de moeilijke beslissing resulteerde niet tot operatie 
over te gaan Is dit een juiste handelwijze geweest'7 
Bij de overwegingen stond de ernstige tncuspidalis insufficientie centraal. 
Een geslaagde valvulotomie zou stellig enige decompressie van de rechter 
ventrikel betekend hebben, doch zou als enige ingreep niet voldoende zijn 
geweest. Een shuntoperatie zou zeker tevens noodzakelijk geweest zijn, welke 
dan vooraf gegaan had dienen te worden door een atrium septostomic 
(„Hanlon" of „Rashkind") Tegen de achtergrond van de literatuur meenden 
wij tenslotte, dat geen ingreep voldoende zinvol was, ook al betrof het hier 
palhatieve operaties De ouders hebben hetzelfde standpunt ingenomen, de 
obductie gegevens hebben het abstineren niet als onjuist aangemerkt 
Samenvatting-
Een З І maand oude zuigeling met een valvulaire pulmonalis atresic, intact 
ventrikel septum en een ernstige tncuspidalis insufficientie (type Ib), suc-
combeert dne dagen na het besluit met tot operatie over te gaan De tncus­
pidalis klep blijkt dusdanig misvormd en insufficient te zijn, dat geen opera­
tieve ingreep enige reële verbetering van de levenskansen in het vooruitz cht 
had kunnen stellen 
Patient 6 J D ^ geboren in 1966 (zie overzicht) 
Anamnese Hoewel de respiratie goed en krachtig was, bleef de kleur post ρ irtum 
cyanotisch Voedingsmocilijkhedcn en toenemende cyanose maakten spoedopname op 
de 3e levensdag noodzakelijk 
Algemeen onderzoek de cyanose is matig, de ademhaling normaal Hel hart is groot, 
de eersle toon opvallend luid, de tweede toon ongcspleten In de 3c en 4e intercostale 
mimte links en rechts en op het sternum is een graad III holosystolisch geruis hoorbaar, 
een continu geruis ontbreekt De lever is 1 cm onder de ribbenboog palpabel, de perifere 
artencn pulseren krachtig, bloeddruk 80 mmHg (flushmethodc) 
Radiologisch is het hart zeer groot en bolvormig, de linker hartgrens reikt lot de 
laterale Ihoraxwand, het rechter atrium ver naar rechts De longvaattckening is af 
genomen, voor zover te beoordelen bij een dergelijk groot hart 
ECG sinus ritme, frontale QRS as Ι Κ Ρ , Ρ pulmonale (4''2 mm in г) rSR' patroon 
rechts praecordiaal Geen abnormale rechter ventrikel hypertrofie, linker ventrikel 
hypertrofie ontbreekt 
Fonocardmgram in de derde en vierde intercostale ruimte links een holosystolisch, 
hoog frequent geruis, luide eerste toon, ongespletcn tweede toon, een continu geruis 
kan niet geregistreerd worden 
Waarschijnlijkheidsdiagnose ernstige pulmonalis sténose, respectievelijk atresie met 
intact ventnkelseptum, tncuspidalis insufficientie en een rechts links shunt op atrium 
niveau 
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Patient 6. J.D. Pulmonalis atresie zonder VSD. 
Zeer groot hart met bol RA. De longvaattekening is als gevolg van de hartgroottc nict tc 
beoordelen. 
Spoedhartcatheterisatie en angiografie leveren als belangrijkste conclusies: 
1. Valvulaire pulmonalis atresie met kleine rechter ventrikel; rechter ventrikel 
druk 25/0 mmHg. 
2. Ernstige tricuspidalis insufficientie; contrast pendelt tussen rechter ventrikel 
en rechter atrium. 
3. Zeer groot rechter atrium; a toppen tot 9 mmHg; ν toppen en gemiddelde 
rechter atrium druk niet verhoogd. 
4. Rechts-links shunt op atrium niveau. 
5. Normaal linker hartgedeelte en normaal verloop van aorta en grote vaten. 
6. Via de ductus vindt contrast overloop naar de arteria pulmonalis plaats; een 
oordeel over de pulmonalis stam is niet mogelijk, de linker en rechter tak 
ontvangen beide contrast. 
7. Gezien de ernstige tricuspidalis insufficiëntie ¡s een „Ebstein" misvorming 
mogelijk. 
Verloop: Het te volgen beleid wordt in direct overleg met de vader ontwikkeld. Zonder 
operatie is de prognose infaust en de discussie over een eventueel operatief ingrijpen 
betreft de volgende mogelijkheden (anno 1966): 
1. Valvulotomie. 
2. Atrium septum resectie (de ballonseptostomie was nog onbekend). 
3. Aorto-pulmonale shunt („Potts") of cavo-pulmonale shunt („Glenn"). 
4. Combinaties van 1, 2 en/of 3. 
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Na ampel beraad wo;'<.!l op grond van de ernstige tricuspidalis insufficiëntie, de lage 
rechter ventrikel druk en het zeer grote hart besloten tot abstincren en niet tot operatic 
over te gaan. Vijf dagen later succombeert het meisje. 
Obductie: groot hart met een ver naar de apex reikend rechter atrium. De sulcus inter-
venlricularis is ver naar links gelegen, de apex wordt door de rechter ventrikel gevormd. 
De tricuspidalis klep ontspringt niet van de atrio-vcntriculaire ring, maar is naar distaal 
verplaatst, zoals bij de M. Ebstein; de 3 slippen zijn rudimentair, de ventrale is 
nauwelijks als klep herkenbaar, de dorsale hangt als een flapje langs de ventrikel wand, 
de seplale slip is nog het minst gedeformeerd. Papillair spieren en chordae zijn amper 
te herkennen en niet van elkaar te onderscheiden; dwars door de relatief kleine ventrikel 
verlopen, willekeurig, enkele trabekcls. De rechter ventrikel eindigt blind aan het einde 
van een 3 mm wijd uitstroomgebied. Een ventrikel septum defect, fibro-elastose en 
sinusoiden worden niet gevonden. Het foramen ovale is wijd open, l'/s cm in door-
snede; een atrium septum defect ontbreekt, het linker atrium is relatief klein. De mitralis 
klep heeft een normaal aspect en is sufficiënt, de linker ventrikel is fors met een 9 mm 
dikke spierwand. Het verloop van de aorta en grote vaten is normaal evenals dat van 
de coronair vaten. De ductus arteriosus is nauw en nauwelijks doorgankelijk. De pul-
monalis stam is retrograad te vervolgen tot aan de klep, die als een ongeperforeerde 
membraan terug te vinden is met aan de pulmonalis zijde enkele richeltjes. De diameter 
van de annulus bedraagt 3mm, van de arteria pulmonalisstam 2 mm. De rechter en 
linker arteria pulmonalis takken verlopen normaal. Microscopisch onderzoek is niet 
verricht. 
Nabeschouwing: 
Het kind is tijdig ingestuurd, zodat het onderzoek volledig kon zijn en nog 
in een niet al te slechte conditie catheterisatie en angiografie verricht konden 
worden. De diagnose kwam voldoende vast te staan met een goed inzicht in 
de anatomische en functionele verhoudingen. Daarom concentreerde de dis-
cussie binnen het team, en in overleg met de vader, zich tot het dilemma: 
opereren of abstincren. Uiteindelijk werd tot het laatste besloten. 
Is het een juiste beslissing geweest niet tot operatie over te gaan? Naar onze 
mening is dit inderdaad het geval geweest en met name op grond van de 
volgende overwegingen: 
1. Afgezien van de pulmonalis atresie stond de tricuspidalis insuf-
ficiëntie centraal en deze zou ernstig gebleven zijn, ook indien een 
valvulotomie van de „pulmonalis klep" met enig succes uitgevoerd 
had kunnen worden. Het hart was zeer groot en contrast pendelde 
lange tijd tussen het rechter atrium en de rechter ventrikel heen en 
weer tijdens het cine-angiografisch onderzoek. 
2. De lage rechter ventrikel druk (25/0 mmHg) moest redelijkerwijze 
toegeschreven worden aan de onmogelijkheid een hogere systolische 
druk op te bouwen als gevolg van de tricuspidalis insufficiëntie; de 
rechter ventrikel zou daardoor nimmer in staat zijn als goede 
pompkamer te fungeren. 
3. Van noodzakelijke decompressie van de rechter ventrikel was geen 
sprake. 
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4. Het creëren van een atrium septum defect leek niet nodig i.v.m. de 
kleine lever en de lage (gemiddelde) rechter atrium druk met a 
toppen < 10 mmHg. 
5. Een aorto-pulmonalc shunt zou theoretisch wel een verbetering van 
de longcirculatie hebben kunnen betekenen met een stijging van de 
arteriële pO> als gevolg en een afname van de cyanose. Het hart was 
echter zeer groot en de uiteindelijke prognose zou zo somber ge-
bleven zijn, dat zelfs deze palliatieve ingreep ons niet verantwoord 
toescheen, afgezien nog van de technische moeilijkheden bij een 
kind van slechts 2800 gram. 
6. Een cavo-pulmonale shunt zou alleen al om technische redenen 
niet mogelijk geweest zijn. 
Samenvatting: 
12 Dagen oude zuigeling met een zeer groot hart en een graad III holosysto-
lisch geruis succombeert enkele dagen na het besluit van operatie af te zien. 
De klinisch gestelde diagnose: valvulaire pulmonalis atresie met intact ven-
trikel septum en ernstige tricuspidalis insufficiëntie (type II) wordt bij ob-
ductie bevestigd. De tricuspidalis klep is zodanig misvormd en insufficiënt, 
dat reële levenskansen ontbraken. 
Patient 7. K.F. (5 geboren ¡n 1967 (zie overzicht). 
Anamnese: 2 Dagen oud is hij blauw en kortademig geweest en stelde de huisarts reeds 
een geruis vast. In de volgende dagen trad bij elke voeding cyanose op, hij dronk slecht 
en was snel vermoeid. Op de leeftijd van 14 dagen werd hij poliklinisch gezien. 
Algemeen onderzoek: de cyanose is duidelijk, de algemene toestand evenwel goed, ge-
wicht 3270 gram. In de 3e en 4e intercostale ruimte links is een graad HI holosystolisch 
scherp geruis hoorbaar; cen continu geruis ontbreekt, de perifere arteriën pulseren goed. 
Radiologisch is het hart groot met een verminderde longvaattekening. 
ECG: sinus ritme, frontale QRS as 150 '; Ρ pulmonale; beginnende Ρ tricuspidale; 
evidente rechter ventrikel hypertrofie. 
Fonocardiogram: luid, holosystolisch blokvormig geruis, maximaal in de 3e en 4e 
intercostale ruimte links parasternaal; de tweede toon is ongespleten. 
Als diagnose wordt een ernstige valvulaire pulmonalis sténose c.q. atresie overwogen 
met tricuspidalis insufficiëntie en een rcchts-links shunt op atrium niveau. Omdat de 
moeder hem niet ziek genoeg vindt voor opname in de kliniek, komt hij zes weken later 
op poliklinische controle in overigens uitstekende conditie. Hij drinkt zijn voeding vlot 
en weegt inmiddels 4400 gram. De blauwe kleur ziet de moeder niet meer, maar hij 
hoest sinds twee weken, waarvoor hij antibiotica kreeg voorgeschreven. De cyanose is 
inderdaad niet ernstig, bleekheid overheerst; de respiratie is snel, het hart groot met een 
graad IV holosystolisch scherp geruis in de vierde intercostale ruimte links en rechts 
parasternaal. Infraclaviculair links is nu een graad II systolisch-diastolisch geruis hoor-
baar; de lever is 21/2 cm palpabel; goed palpabele perifere arteriën. Wegens het radio-
logisch nog steeds zeer grote hart wordt lot opname geadviseerd. 
De conclusie van de hartcatheterisatie en angiografie luidt: 
1. Valvulaire pulmonalis atresie met goed ontwikkelde rechter ventrikel, die een 
druk van 75/0 mmHg heeft; blind eindigend uitstroomgebied, waar de pul-
monalis klep verwacht mag worden; ernstige tricuspidalis insufficiëntie. 
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Patient 7. K.F. Valvulaire pulmonalis atresie zonder VSD (resp. ,.pin-point" pLilmonalis 
sténose). 
A. Sterk vergroot hart met ernstige tricuspidalis insufficicntie. 
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В. en С. RV angiografie: Grote RV, tot aan de pultnonalis klep met contrast gevuld. 
Ernstige tricuspidalis insufficiëntie en gedilateerd RA. 
D. LA angiografie: Normaal ontwikkeld a. pulmonalis systeem, dat via de ductus ar-
teriosus contrast ontvangt. 
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2 Sterk gedilateerd rechter atrium 
3 Rechts-links shunt op atr,um niveau 
4 Normaal linker hartgcdcelte en normaal verloop van de aorta en grote vaten 
5 Via de ductus vindt een goede vulling plaats van beide arteria pulmonalis 
takken De stam wordt niet zichtbaar 
6 Geen oordcel over de grootte van het foramen ovale, respectievelijk atnum 
septum defect 
Verloop Ballonseptostomie wordt uitgevoerd, waarbij echter niet het typische scheuren 
van het foramen ovale gevoeld wordt Het kind blijft hierna drie maanden in de kliniek 
zonder al te grote problemen, het gewicht stijgt van 4300 gram tot 5900 gram Digoxine 
medicatie (0,015 mg/kg) wordt dagelijks gegeven, antibiotica en diuretica incidenteel 
naar behoefte Wegens de slechte prognose van deze afwijking ontspint zich wederom 
de discussie of operatie zinvol zou kunnen zijn Besloten wordt in het academisch 
ziekenhuis te Leiden zo mogelijk valvulotomie te verrichten, eventueel met behulp van 
cxtracorporelc circulatie (Afd Thoraxchirurgic, Hoofd Prof Dr A G Brom) 
Operatie Omdat de rechter ventrikel voldoende ontwikkeld lijkt, is de opzet een 
transventnculaire valvulotomie te verrichten Het blijkt echter met mogelijk met stomp 
instrumentarium de arteria pulmonalis te bereiken, dit scherp te proberen wordt niet 
aangedurfd Daarom wordt na circulatie onderbreking de arteria pulmonalis geopend 
en de klep à vue ingesneden De atresie is niet totaal, maar in het centrum van de samen-
gcgroeide klepranden bevindt zich een maximaal "2 mm grote opening De rechter 
ventrikel blijkt echter met in staat te zijn goed deel te nemen aan de circulatie wegens 
het nauwe uitstroomgcbicd Met behulp van extra corporele circulatie en koeling tot 
24~ С worden het uitstroomgebied en de annulus met een pencard patch verwijd Het 
kind wordt beademd, doch succombeert twee uur na het beëindigen van de operatie 
Obductie Het hart is groot met een sterk gedilateerd en dikwandig rechter atrium De 
rechter ventrikel heeft een ruim lumen met een zeer dikke ( ± 1 4 mm) spierwand De 
tncuspidalis klep ontspringt van de wijde atrioventnculaire ring en is ernstig insufficient 
door geringe beweeglijkheid van de slippen De ventrale slip is redelijk soepel, de 
dorsale en septale zijn aan de randen vergroeid met de trabecule septomarginahs en 
daarvan uitgaande trabekeltjes, zodat de slippen nauwelijks beweeglijk zijn Duidelijke 
chordae ontbreken, doch in de plaats daarvan zijn er korte relatief dikke verbindingen 
tussen de klepranden en ventrikelwand Het ostium pulmonale is nauw, een ventrikel 
septum defect, fibro-elastose en sinusoiden ontbreken Het foramen ovale is open en 
met gescheurd Het linker hartgedcelte is kleiner dan het rechter, de linker ventrikel 
wand is verdikt (± 11 mm) Aan de aorta en grote vaten worden geen afwijkingen 
gevonden De ductus is enkele mm wijd Het arteria pulmonalis systeem is normaal en 
de stam is tot de klep te vervolgen die echter als gevolg van de valvulotomie en de 
uitstroomgebied reconstructie niet meer te reconstrueren is Microscopisch onderzoek is 
met verricht 
Nabeschouwing: 
Waarschijnlijk heeft de huisarts op de tweede levensdag de tncuspidalis in-
sufficientie reeds gehoord. Door de relatief wijde open ductus bleef de al-
gemene toestand, ondanks het steeds groter wordende hart, twee maanden 
zo goed, dat ziekenhuis opname niet noodzakelijk was. Eenmaal in de kliniek 
opgenomen leverde de diagnose niet zo'n groot probleem; de discussie ont-
stond pas, toen chirurgische therapie aan de orde kwam Ofschoon de rechter 
ventrikel een druk opbracht van 75 mmHg, beheersten de ernstige tncuspidalis 
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insufficiëntie en het daardoor zeer grote rechter atrium het beeld zodanig, 
dat redelijkerwijze aangenomen had mogen worden, dat een geslaagde val-
vulotomie geen oplossing van de moeilijkheden betekend zou hebben en de 
tricuspidalis insufficiëntie nauwelijks beïnvloed zou zijn geworden. Dat bij de 
operatie de pulmonalisklcp waarschijnlijk toch een Vs mm grote opening 
bevatte, was angiografisch niet te zien en maakt haemodynamisch geen ver-
schil, behalve het feit, dat het strikt genomen een uiterste vorm van pulmo-
nalis sténose was en geen atresie. De transventriculaire benadering met stomp 
instrumentarium kon, achteraf, slechts weinig kans van slagen hebben; het 
risico van perforeren is bovendien niet denkbeeldig en mede om deze reden 
werd afgezien van een scherpe benaderingswijze. De transarteriële methode 
was toen voor de hand liggend. Van een shunt operatie en een atrium septum 
resectie werd afgezien, omdat van een dergelijke ingreep geen gunstig resul-
taat verwacht kon worden. 
Dat de transarteriële valvulolomie mislukte, was achteraf ook geen ver-
rassing. Meestal zijn de annulus pulmonalis en het infundibulum zo nauw, 
dat met een valvulolomie alleen het probleem niet opgelost is. Reconstructie 
van het vernauwde uitstroomgebied met behulp van extra corporele cir-
culatie en hypothermie bleef daarna als enige mogelijkheid over. 
Is het een juiste beslissing geweest dit kind voor operatie in aanmerking te 
laten komen? 
Naar onze huidige inzichten had beter geabstineerd kunnen worden op grond 
van de volgende overwegingen: 
1. De pulmonalis atresie was slechts een facet van het vitium en de 
tricuspidalis insufficiëntie stond evenals bij patient nr. 6 zo centraal, 
dat een valvulolomie niet zinvol kon zijn, temeer daar het uitstroom-
gebied vrij nauw was. 
2. Het zeer grote hart en het sterk gedilateerde rechter atrium pasten 
volledig bij een ernstige tricuspidalis insufficiëntie, ofschoon de 
rechter ventrikel druk toch nog een waarde van 75/0 mmHg be-
reikte. 
Indicatie stelling voor een bepaalde ingreep is moeilijker dan achteraf met 
alle gegevens in de hand een casus aan revisie te onderwerpen; toch zijn wij 
op dit ogenblik van mening, dat dit kind geen reële operatie kansen kon 
hebben en dat abstineren een alleszins verdedigbaar standpunt zou zijn ge-
weest. 
Samenvatting: 
5 Maanden oude zuigeling met een valvulaire pulmonalis atresie („pin-point" 
sténose), intact ventrikel septum en een ernstige tricuspidalis insufficiëntie 
(type II) succombeert kort na een operatie, die een valvulolomie èn verwijding 
van annulus en rechter ventrikel uitstroomgebied beoogde. De tricuspidalis 
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Patient 8. E.J. Pulmonalis atresie zonder VSD. 
Α. RV angiografie: De RV is met contrast ge­
vuld. Fiji 1 geeft de plaats van de atrioven-
triculaire ring aan. pijl 2 de insertie van een 
van de tricuspidalis slippen: „Ebstein" mis­
vorming van de tricuspidalis kiep. 
В. De normale LV is sterk naar achter ver­
plaatst. 
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klep blijkt echter zodanig misvormd en insufficient, dat operatie geen reële 
kans van slagen had kunnen hebben 
Patient 8 E J (5 geboren in 1974 (zie overzicht) 
Anamnese Een post partum niet verdwijnende cyanose met een systolisch geruis is 
aanleiding tot spoedopname op de eerste levensdag 
Algemeen onderzoek cyanotische neonatus met een stotende ademhaling en inspiratoire 
thoracale intrekkingen Er is een graad II holosystolisch scherp geruis in de 4e linker 
intercostale ruimte en op het sternum, de lever is 3 cm onder de ribbenboog palpabel, 
de perifere artenen pulseren goed 
Radiologisch is het hart extreem groot met een bolle rechter atrium contour, de long-
vaattekemng is spaarzaam 
ECG sinus ritme, Ρ tricuspidale, frontale QRS as op 60°, relatief weinig rechter ven 
tnkel hypertrofie, er is een overwegend linkspatroon 
Spoedanalyse volgt om de waarschijnlijke diagnose en de inoperabiliteit van dit Vitium 
te bevestigen De conclusies zijn 
1 Pulmonahs atresie zonder ventrikel septum defect 
2 De rechter ventrikel ligt ver naar links in het apex gebied en brengt slechts 
een druk van 10/3 mmHg op 
3 Ernstige tncuspidalis insufficientie met vermoedelijk misvormde klepslippen 
als bij de M Ebstein 
4 Sterk gedilateerd rechter atrium met rechts-links shunt naar het linker atrium 
5 Normaal linker hartgedeelte, functioneel onbelangrijke ductus Botalli 
6 Geen informatie omtrent de pulmonahs stam, de pulmonahs takken zijn nor­
maal 
Verloop Wegens de lage rechter ventrikel druk en de hoge graad van tncuspidalis in­
sufficientie wordt van chirurgische therapie afgezien Op de 2e levensdag volgt de exitus 
Obductie Het hart is zeer groot als gevolg van een sterke dilatatie van het rechter hart­
gedeelte De rechter ventrikel heeft een wijd lumen met een dun myocard, zoals bij de 
ziekte van Uhi (Cote с s 1973) Het uitstroomgebied eindigt blind met een membraan-
vormigc pulmonahs klep, die centraal een kleine verdikking vertoont Het ostium pul­
monale heeft een diameter van ongeveer 6 mm De tncuspidalis klep is ernstig misvormd 
en inserccrt met aan de atnoventnculaire ring, maar meer distaal direct aan de kamer-
wand De voorste slip is nog het meest gaaf en heeft een papillair spier, de 2 andere 
slippen hangen als losse flardjes zonder chordae en zonder papillair spieren in het 
ventrikel lumen Het foramen ovale is open, bovendien is er nog een centraal defect in 
het atrium septum Het linker hartgedeelte is normaal, de ductus verloopt gekronkeld en 
is wijd open Het arteria pulmonahs systeem is goed ontwikkeld en heeft een normale 
stam met een diameter van 1 cm 
Nabeschouwing 
Gezien het onmiddellijk na de geboorte aanwezige geruis èn het zeer grote 
hart mocht geconcludeerd worden, dat de tncuspidalis insufficientie ante-
nataal reeds aanzienlijk geweest moest zijn en aldus de dilatatie van het 
rechter atrium ontstaan is 
Postmortaal blijkt het rechter kamer myocard uiterst dun en is de tncuspidalis 
klep nauwelijks als klep herkenbaar Wij zijn van oordeel, dat een basis voor 
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zinvolle palliatieve chirurgische therapie ontbrak en om deze reden tot ab-
stineren besloten moest worden. 
Samenvatting: 
Een neonatus met een sterk vergroot hart als gevolg van een valvulaire pul-
monalis atresie met intact ventrikel septum en een tricuspidalis insufficiëntie, 
succombeert op de 2e levensdag kort na het besluit niet tot operatie over te 
gaan. Het rechter ventrikel myocard blijkt uiterst dun te zijn en de tricus-
pidalis klep ernstig insufficiënt door misvormde klepslippen en een abnormale 
insertie. 
Patient 9. M.M. ¿ geboren in 1970 (zie overzicht). 
Anamnese: Eén dag oud werd deze neonatus elders opgenomen, nadat de vroedvrouw 
een cyanose vastgesteld had. Aanvankelijk werd geen geruis gehoord, drie dagen later 
ontstond een systolisch geruis in de 3e intercostale ruimte links, dat niet de indruk gaf 
van een systolisch-diastolisch geruis; de lever was niet groot. 
Radiologisch was het hart matig vergroot, de longvaattekening afgenomen. 
Hij werd in de couveuze verpleegd met extra 0> en kreeg sondevoeding. De medicatie 
bestond uit digitalis en propanolol. Wegens snel toenemende cyanose werd hij met 
grote spoed op de 11e levensdag in de Nijmeegse Universiteits kinderkliniek opgenomen 
onder de diagnose: tricuspidalis atresie; het gewicht bedroeg 2860 gram. 
Patient 9. M.M. Pulmonalis atresie zonder VSD. 
Matig vergroot hart, spaarzame longvaattekening. De tricuspidalis klep lijkt sufficiënt. 
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Algemeen onderzoek het kind is moribund, grauw cyanotisch en reageert met op uit­
wendige prikkels, de respiratie is oppervlakkig, de arteria axillaris en femoralis zijn met 
moeite palpabel Er is een graad II vroeg systolisch geruisje parasternaal links te hoi en, 
de lever lijkt niet vergroot Tijdens het onderzoek succombeert het kind 
Laboratoiium onderzoek pH 7,16, BE -15 mmol/1, Hb 15,7 mmol/1 
ECG sinus ritme, frequentie 110/minuut, spilse P, frontale QRS as 80°, ST depressie 
en negatieve Τ links praecordiaal linker ventrikel hypertrofie 
Radiologisch onderzoek kon niet meer verricht worden 
Obductie het hart is wat groter dan normaal Het rechter atrium heeft een normaal 
aspect en is met gedilateerd De rechter ventrikel heeft een klein lumen en een nauw 
infundibulum, dat blind eindigt tegen totaal samengegrocide pulmonalis kleppen, de 
sinus Valsalvae zijn goed herkenbaar De tncuspidalis klep is normaal en lijkt sufficient, 
de chordae zijn echter kort en verdikt en zonder papillair spieren rechtstieeks aan de 
rechter ventrikel wand en septum verbonden Sinusoidcn worden niet waargenomen, 
evenmin een fibro-elastose Het linker hartgedeelte is normaal De ductus is voor een 
knopsonde doorgankelijk De rechter coronair arterie is normaal, de linker is wat wijder, 
doch epicardiale verwijdingen worden niet gezien 
Nabeschouwing 
Bij opname in de kliniek is de algemene toestand zo slecht, dat intracardiale 
analyse niet meer mogelijk is Of de zich sluitende ductus de snel toenemende 
hypoxic veroorzaakt heeft, blijft een voor de hand liggende veronderstelling 
De durante vita verkregen informatie is evenwel te gering om alsnog een 
zinvolle discussie te houden of operatie haalbaar geweest zou zijn Gelet op 
de linker ventrikel hypertrofie en de kleine rechter ventrikel zou een atrium 
septostomie in combinatie met een „Waterston" shunt tot de theoretische 
mogelijkheden behoord kunnen hebben, mits de tncuspidalis msufficientie 
met ernstig geweest zou zijn Een valvulotomie als enige ingreep zou met 
aanbevelenswaardig geweest zijn Uitgaande van de misvormde tncuspidalis 
klep is het denkbaar, dat deze op den duur insufficient geworden zou zijn, 
zodat de prognose toch op zijn minst twijfelachtig genoemd had moeten 
worden 
Propanolol is bij deze afwijking gecontra-indiceerd wegens het negatief 
inotrope effect van dit middel 
Samenvatting 
Een 11 dagen oude zuigeling succombeert bij binnenkomst in de kliniek Bij 
obductie blijkt er een valvulaire pulmonalis atresie zonder ventrikel septum 
defect te bestaan met een kleine rechter ventrikel en een pathologische tncus­
pidalis klep Of deze klep sufficient geweest is, blijft speculatief, zodat alleen 
rubricering in „type I" mogelijk is 
Patient 10 V V 2 geboren in 1974 (zie overzicht) 
Anamnese Vanaf de geboorte verbleef dit kind m een ziekenhuis elders, het geboorte­
gewicht was laag (2300 gram), de voeding verliep moeizaam en van meet af aan was een 
cyanose zichtbaar Hoewel de diagnose niet zeker was, bestond er geen directe aan­
leiding hel kind voor analyse over te plaatsen en werd geprobeerd het gewicht te laten 
stijgen Plotseling succombeerde het kind echter op de leeftijd van 2 maanden 
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Obductie het hart is relatief klein en heeft een rechter kamer met een vrijwel virtueel 
lumen en dikke spierwand De tncuspidalis klep is eveneens sterk hypoplastisch met 
stugge slippen Het rechter kamer mtstroomgebied eindigt blind in het myocard en is 
niet tot aan de kleppen te vervolgen (ostium atresic) Vanuit de sterk hypoplastische 
arteria pulmonalis is een atretisch pulmonalisklepje met raphe aanduiding herkenbaar 
De ductus regio bevond zich met meer aan het toegezonden preparaat 
Nabeschouwing-
Het geringe geboortegewicht is de aanleiding geweest overplaatsing voor 
analyse uit te stellen Het natuurlijk verloop is evenwel letaal geweest, wel-
licht door tekort schieten of een spontaan sluiten van de tot dan toe open 
ductus arteriosus 
Deze patient moet zeker gerubriceerd worden onder groep I Of de mini-
tncuspidalis klep sufficient geweest is, blijft onzeker De behandeling zou 
chirurgisch geweest moeten zijn met hoogstens een palliatief oogmerk 
Tijdens de diagnostische hartcathetensatie zou, zo mogelijk, een atrium bal-
lonseptostomie verricht zijn, op korte termijn gevolgd door een aorto-pul-
monale shunt operatie („Waterston") Het is echter duidelijk, dat bij een 
dergelijk laag gewicht deze laatste ingreep een hoog risico betekend zou 
hebben Een valvulotomie of definitieve correctie zouden niet tot de moge-
lijkheden behoord kunnen hebben, gezien de hypoplasie van de rechter kamer 
en de uitgebreide ostium atresie Een functioneel herstel op latere leeftijd 
volgens het principe van Fontan, zou ooit het hoogst bereikbare geweest 
kunnen zijn 
Samenvatting· 
Een 2 maanden oude zuigeling met een cyanotisch Vitium cordis congenitum 
succombeert elders onverwacht zonder nadere diagnose Doorverwijzing was 
uitgesteld wegens het lage geboorte gewicht van 2300 gram en moeizame 
gewichtstoename. Bij obductie blijkt er een type I pulmonalis atresie zonder 
ventrikel septum defect te bestaan met een ostium pulmonale atresie en een 
minuscule rechter ventrikel 
Samenvatting van de 10 besproken patiënten met een pulmonalis atresie 
zonder ventrikel septum defect 
De patiënten 1 t/m 4 zijn typisch representanten van type Ia met een be-
trekkelijk klein hart en kleine rechter kamer, zonder tncuspidalis insufficien-
tie geruis Intracardiale analyse bevestigt het bestaan van een hypoplastische 
rechter ventrikel, sinusoiden en een sufficiente tncuspidalis klep 
Patient 1 kreeg als zuigeling een „Blalock" anastomose aan de linker zijde 
en op 9 jarige leeftijd een „Waterston" shunt Hij is nu 14 jaar en in goede 
conditie, zij het met een beperkte validiteit In principe is in de toekomst 
een verdere verbetering te verkrijgen door een klep houdende graft tussen 
het rechter atrium en de arteria pulmonalis te construeren 
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Patient 2 had het nadeel praematuur en dysmatuur geboren te zijn, zodat 
wel een ballonseptostomie verricht kon worden, maar het kind overleefde 
een „Waterston" aorto-pulmonale shunt operatie niet. 
Patient 3 heeft sinusoiden, welke via het arteria coronaria systeem met de 
aorta in verbinding staan. Op de 2e levensdag zijn een ballonseptostomie en 
een „Waterston" anastomose reeds noodzakelijk. De algemene toestand is 
sindsdien goed. 
Patient 4 is een kind van buitenlandse ouders, bij wie pas op de leeftijd van 
9 maanden elders de diagnose: atrium septum defect, pulmonalis atresie en 
open ductus Botalli gesteld werd. De ouders weigerden operatie. Ruim 2 jaar 
oud wordt alsnog een „Waterston" anastomose uitgevoerd. 
Patient 5 mag wegens het kleine cavum ventriculi met ernstige tricuspidalis 
insufficiëntic en zeer groot rechter atrium gerekend worden tot type Ib. Om-
dat de prognose als ongunstig beschouwd werd, is van enige operatieve in-
greep afgezien. De tricuspidalis klep blijkt ernstig misvormd en insufficiënt 
te zijn bij postmortaal onderzoek. 
De patiënten 6, 7 en 8 behoren tot type II met een zeer groot hart. Allen 
hadden een luid holosystolisch tricuspidalis insufficiëntic geruis en bij analyse 
een wijde rechter ventrikel, een ernstige tricuspidalis insufficiëntie en een 
sterk gedilateerd rechter atrium. 
Bij de patiënten 6 en 8 wordt geabstineerd, bij patient 7 wordt vergeefs een 
valvulotomie van de pulmonalis klep uitgevoerd met een verwijding van het 
rechter ventrikel uitstroomgebied. 
De patiënten 9 en 10 succombeerden voortijdig zonder intracardiale analyse, 
van wie een bij binnenkomst in de kliniek, de ander in een ziekenhuis elders. 
Beiden behoren tot type I zonder dat nadere differentiëring in type a of b 
mogelijk is. In principe zoudeneen ballonseptostomie gevolgd door een aorto-
pulmonale shuntoperatie, als palliatieve ingrepen, verbetering van de oxyge-
natie hebben kunnen bewerkstelligen. De patiënten worden critisch be-
sproken. 
H. CONCLUSIES 
Uit de literatuur en eigen waarnemingen mogen t.a.v. de pulmonalis atresie 
zonder ventrikel septum defect enkele conclusies getrokken worden, waar-
mede tevens de aan dit proefschrift ten grondslag liggende vraagstelling be-
antwoord wordt. 
1. De nomenclatuur is in zoverre duidelijk, dat de atresie altijd de 
pulmonalis klep betreft en soms is uitgebreid tot het gebied rond het 
ostium pulmonale. Minder vaak is ook de stam van de arteria pul-
monalis bij de atresie betrokken. Een tevens bestaande atresie van 
de arteria pulmonalis dextra en/of sinistra is in de geraadpleegde 
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literatuur en bij de eigen gevallen niet ontmoet, in tegenstelling tot 
de pulmonalis atresie, die gecombineerd is met een ventrikel septum 
defect. Inhoudelijk is een „pulmonalis atresie zonder ventrikel sep-
tum defect" echter een pars pro toto en blijkt er meer pathologie 
in het rechter hartgcdeelte te bestaan. De rechter kamer is in de 
meerderheid der gevallen hypoplastisch met een klein lumen en 
een relatief dik myocard, dat door fibrose en necrose minderwaardig 
kan zijn. De minderheid der gevallen heeft een normale of grote 
rechter kamer. De annulus pulmonalis en het rechter kamer uit-
stroomgebied zijn bovendien vaak nauw. Een essentiële rol speelt 
de tricuspidalis klep, die veelal stenotisch is door hypoplasie van 
de atrioventriculaire ring en/of insufficiënt door misvorming van de 
klepslippen, chordae tendineae en papillair spieren. 
Indeling in de gebruikelijke typen I (met kleine rechter kamer) en 
II (met normale of grote rechter kamer) blijkt betrekkelijk wil-
lekeurig; splitsing van type I in een a en b groep geeft ook maar 
een gedeeltelijke oplossing, waarbij type Ia geen of weinig tricus-
pidalis insufficiëntie heeft en type Ib een ernstige klep insufficiëntie. 
Overgangsvormen, die niet onder type I of II te rangschikken zijn, 
komen voor. Met name is de overgang van een uitgebreide ostium 
pulmonale atresie met een hypoplastische rechter ventrikel via een 
valvulaire atresie en een „pin-point" sténose naar een minder 
ernstige pulmonalis sténose met een goed ontwikkelde rechter ven-
trikel heel geleidelijk. 
De aanwezigheid van sinusoiden duidt wel op een klein cavum ven-
triculi doch garandeert geen sufficiënte tricuspidalis klep. De groot-
te van het foramen ovale (resp. ASD) en uiteindelijk het lumen van 
de ductus Botalli bepalen in hoeverre de longcirculatie adequaat is. 
2. Het is inderdaad goed mogelijk de diagnose te stellen; naast 
non-invasieve diagnostische onderzoekmethoden zijn intracardiale 
catheterisatie technieken en selectieve angiografie echter nood-
zakelijk. Of de gelegenheid bestaat dit ook tijdig te doen, wordt in 
belangrijke mate bepaald door het verwijzende échelon binnen 
onze gezondheidszorg. 
Aanwijzingen voor de diagnose kunnen zijn: 
- Een post-partum niet verdwijnende of toenemende cyanose. 
- Slechter wordende algemene toestand. 
- Hypoxie aanvallen. 
- Het ontbreken van een geruis. 
- Een holosystolisch geruis als gevolg van een tricuspidalis insuf-
ficiëntie. 
- Een systolisch-diastolisch geruis infraclaviculair links veroorzaakt 
door de ductus Botalli. 
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- Een radiologisch normaal of vergroot hart met verminderde long-
vaattekening. 
- Een niettegenstaande bestrijding toch toenemende of recidiveren-
de metabole acidóse. 
- het electrocardiografisch bestaan van een linker ventrikel hyper-
trofie of links-overwicht, al dan niet gecombineerd met een Ρ 
pulmonale of Ρ tricuspidale. 
Zowel het beeld van de pulmonalis atresie zonder ventrikel septum 
defect als dat van de tricuspidalis atresie is te gevarieerd om elec­
trocardiografisch een onderscheid tussen beide te kunnen maken. 
Een afwachtende houding zonder in de gelegenheid te zijn op elke 
tijdstip intracardiale diagnostiek te bedrijven, kan fataal zijn. 
Is de diagnose eenmaal gesteld, dan impliceert dit zonder chirur­
gisch ingrijpen een mortaliteit van vrijwel 100% in de eerste 
levensweken, respectievelijk maanden. 
3. Ondanks operatief ingrijpen blijft echter de mortaliteit hoog en 
moet ons inziens ernstig overwogen worden, of het niet de voor­
keur verdient een meer selectief operatie beleid te voeren. Niet elke 
patient komt blijkbaar voor operatie in aanmerking. Indien op 
grond van zorgvuldige diagnostiek is komen vast te staan, dat 
redelijkerwijze geen enkele operatieve ingreep zelfs maar een aan­
vaardbaar palliatief resultaat kan opleveren, dient van operatie te 
worden afgezien. 
Afdoende antwoord geven op de vraag welke chirurgische ingrepen 
in deze tijd het beste perspectief bieden, blijft moeilijk en voor 
discussie vatbaar. Het aantal en de verscheidenheid van aangegeven 
technieken betekent reeds een testimonium paupertatis; elke be­
slissing dienaangaande moet genomen worden tegen de achtergrond 
van nog steeds in snelle ontwikkeling zijnde technieken en groeiende 
ervaring van een bepaald cardio-chirurgisch team. 
A. Primair herstel van de continuïteit tussen de rechter ventrikel en 
de arteria pulmonalis is op jonge zuigelingen leeftijd tot nu toe 
zelden mogelijk gebleken. Voorwaarde is een sufficiënte tricus-
pidalis klep en een niet (te) hypoplastisch cavum ventriculi. Indien 
het arteria pulmonalis systeem goed ontwikkeld is en een stam 
atresie uitgesloten is, lijkt een valvulotomie met verwijding van het 
rechter ventrikel uitstroomgebied incidentcel mogelijk te zijn. 
Extracorporele circulatie technieken met diepe hypothermie en cir-
culatie stilstand zijn de methodieken waarmee wellicht de beste 
resultaten te behalen zijn. Het is denkbaar, dat in de toekomst 
enkele kinderen hiervoor in aanmerking zullen kunnen komen. 
Tevens wordt dan de ductus gesloten. Of het aanbeveling verdient 
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tevens het foramen ovale respectievelijk, een atrium septum defect 
te sluiten, is een detail dat niet zonder meer bevestigend of ont-
kennend beantwoord kan worden. 
B. Voor de groep patiënten, die niet voor primair corrigerende chirur-
gie in aanmerking komt (en dit zal de zeer grote meerderheid zijn) 
kan een palliatieve operatie zinvol en haalbaar zijn, mits de tricus-
pidalis klep sufficiënt is of slechts in geringe mate insufficiënt. Het 
perspectief lijkt dan te zijn: 
a. Ballonseptostomie tijdens de diagnostische hartcatheterisatie, even-
tueel in tweede instantie uitgevoerd, wanneer deze achterwege ge-
bleven is. Op korte termijn dient deze gevolgd te worden door een: 
b. Aorto-pulmonale shunt operatie waarbij men een keuze kan maken 
tussen de „Waterston" of „Potts" anastomose; de laatste heeft o.a. 
als voordeel, dat de ductus tegelijkertijd gesloten kan worden. 
с Valvulotomie tijdens dezelfde zitting of na enige maanden. Deze 
heeft het voordeel van een decompressie van de rechter ventrikel 
en een partiële deelname daarvan in de circulatie; evenwel mag niet 
uit het oog verloren worden, dat bij een reeds ruime shunt de 
longcirculatie door een valvulotomie een extra en onbekende hoe-
veelheid bloed aangeboden krijgt, zodat deze te groot kan worden. 
Een enkele maal is het misschien mogelijk in één zitting met een 
valvulotomie te beginnen, korte tijd af te wachten of deze voldoende 
lijkt te zijn en daarna pas te beslissen of een shunt operatie al dan 
niet gewenst is. 
d. Of in aansluiting op een palliatieve ingreep en/of een valvulotomie 
na verloop van tijd alsnog een verdere correctie haalbaar is, zal te-
voren door middel van hernieuwd intracardiaal onderzoek aan-
getoond moeten worden. Een nog functionerende ductus en eerder 
gemaakte aorto-pulmonale anastomosen dienen dan uiteraard ge-
sloten te worden. Een nieuw perspectief ontstaat wellicht voor oudere 
kinderen, die onder bepaalde voorwaarden functioneel gecorrigeerd 
kunnen worden met behulp van een klep houdende graft tussen het 
rechter atrium en de arteria pulmonalis (Fontan en Baudet 1971, 
Henry es . 1974). De rechter kamer neemt dan geen deel aan de 
circulatie. Voorwaarden voor deze functionele correctie zijn: een 
kleine hypoplastische rechter kamer met een sufficiënte of slechts 
weinig insufficiënte tricuspidalis klep, een niet gedilateerd rechter 
atrium en een goed ontwikkelde arteria pulmonalis. Een eerder 
aangelegde „Glenn" anastomose is geen contra-indicatie en blijft 
gehandhaafd; andere shunts moeten ongedaan gemaakt worden. 
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HOOFDSTUK V 
PULMONALIS ATRESIE MET VENTRIKEL SEPTUM DEFECT 
Λ. BEGRIPSBEPALING 
Pulmonalis atrcsie met ventrikel septum defect kan omschreven worden als: 
een ontwikkelings afwijking, waarbij de rechtstreekse verbinding tussen de 
rechter kamer en de arteria pulmonalis stam ontbreekt, gecombineerd met 
een meestal groot kamer septum defect. 
Het onderscheid met de tetralogie van Fallot is niet van principiële aard: de 
pulmonalis sténose is nu een atresie, overigens met alle ernstige consequenties 
van dien. 
Vormen van transpositie van de grote vaten + pulmonalis atresie + ventrikel 
septum defect vallen buiten dit ziektebeeld. Deze, in de kliniek niet frequent 
voorkomende afwijking blijft buiten beschouwing. 
De truncus typen I, II en III (indeling volgens Collett en Edwards) blijven 
eveneens buiten beschouwing. Hoewel er geen directe anatomische com-
municatie bestaat tussen de rechter kamer en de arteria pulmonalis, en een 
ventrikel septum defect vrijwel nimmer ontbreekt (Van Praagh en Van 
Praagh 1965) zijn dit echte truncus septerings-stoornissen met een eigen 
klinisch en angiografisch beeld (Dekker 1967) en geen vormen van pul-
monalis atresie. 
Op de verworven pulmonalis atresie, zoals die kan ontstaan door extreme 
hypertrofie van het rechter kamer infundibulum bij de tetralogie van Fallot 
(Fabricius c.s. 1961, Sabiston c.s. 1964, Kouchoukos 1971, Kinsley с.s. 1974), 
wordt eveneens niet ingegaan, omdat dit geen congenitale atresie is en ook 
chirurgisch meer beschouwd mag worden als een tetralogie van Fallot. 
В. FREQUENTIE VAN VÓÓRKOMEN 
Exacte gegevens hieromtrent ontbreken, mede wegens de sterk uiteenlopende 
inzichten ten aanzien van de nomenclatuur en de daarop berustende klassi-
ficering (Landtman 1971). Bovendien maakt het groot verschil of het be-
werkte materiaal een postmortaal, klinisch of een gecombineerd onderzoek 
betreft. Een indruk van de moeilijke vergelijkbaarheid van gegevens geeft het 
volgende overzicht. 
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Aantal gevallen van 
Auteur 
Abbott (1936) 
Baffes c.s. (1953) 
Muñoz-Armas c.s. (1964) 
Donzelotc.s. (1952) 
Johns c.s. (1953) 
pulmonalis atrcsie + 








Brinton en Campbell (1953) 10 
Gasul c.s. (1966c) 
Keith c.s. (1967) 
Donkers (1968) 

























pulm. atresie + VSD 
pulm. atresie 
+ VSD + TGV. 
54 obducties 
tetralogie van Fallot. 
95 obducties 
tetralogie van Fallot. 
58 obducties 




van Fallot en „pseudo-
truncus" excl. „truncus 
IV". 
verzameloverzicht 418 
obducties tetralogie van 
Fallot. 
700 hartlongpreparaten 
met rijdende aorta 
zonder rijdende aorta 
met TGV (4), „gecor-
rigeerde" TGV (10). 
1955 t/m 1967 
(16 obducties 
- 34 cath-angio's). 
5 j . periode incl. TGV 
klinisch + evt. anato-
misch onderzoek. 
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Misschien mag uit de eerste 3 onderzoeken geconcludeerd worden, dat een 
„pulmonalis atresie met ventrikel septum defect" ongeveer 3% uitmaakte 
van de destijds ter obductie komende aangeboren hartafwijkingen. Ten aan-
zien van de daarop volgende onderzoeken is de samenstelling van het 
materiaal te heterogeen om conclusies over de frequentie van vóórkomen te 
kunnen trekken. 
С CIRCULATOIRE VERHOUDINGEN 
Langs de normale weg bereikt het veneuze bloed de rechter kamer, waar 
ondanks de ostium pulmonale atresie geen afvloed belemmering bestaat en 
al het bloed rechtstreeks via het ventrikel septum defect de aorta ingepompt 
wordt, alwaar het zich mengt met het uit de linker kamer afkomstige ge-
oxygeneerde bloed. 
Indirecte bloedtoevoer naar de longen is de enige mogelijkheid, waarop na 
de geboorte de gaswisseling tot stand kan komen. De ductus Botalli, arteriae 
bronchiales en/of andere collaterale arteriën dienen hiervoor ter beschikking 
te zijn. Na koolzuur afgifte en zuurstof opname wordt volledig gesatureerd 
bloed via de venae pulmonales en het linker atrium aan de linker ventrikel 
aangeboden en doorgepompt naar de aorta. Na menging met bloed uit de 
rechter kamer bevat de aorta dus onderverzadigd bloed. De arteriële saturatie 
is hoog, redelijk of laag, al naargelang de longcirculatie groot, redelijk of 
klein is. 
Hoewel het foramen ovale vaak anatomisch open is, ontbreekt in het al-




Het ostium pulmonale is volledig afgesloten door een 
1. Valvulaire atresie of 
2. Ostium atresie. 
ad 1 - Valvulaire atresie -
De klep is aangelegd en als zodanig herkenbaar aan de samen-
gegroeide randen of terug te vinden als membraan. De combinatie: valvulaire 
atresie en een ventrikel septum defect is evenwel ongewoon. Donkers (1968) 
vindt slechts bij 2 van de 13 valvulaire atresieën tevens een ventrikel septum 
defect, Donzelot c.s. (1952) 1 maal bij 19 geobduceerde pulmonalis atresie 
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gevallen. Allanby с.s. (1950) beschrijven een enkele mm dikke membraan 
ter plaatse en Blalock (Johns c.s. 1953) vindt op 22 tetralogie obducties 
eenmaal een dunne membraan in de buurt van de pulmonalis klep, welke 
gemakkelijk chirurgisch geperforeerd had kunnen worden. 
ad 2 - Ostium atresie -
Een meer of minder uitgebreid gebied in de nabijheid van het ostium 
pulmonale is bij de atresie betrokken. Van een klepstructuur is bij micros­
copisch onderzoek veelal niets terug te vinden. In combinatie met een ven­
trikel septum defect is dit de gebruikelijke atresie vorm. Op 27 gevallen 
(inclusief gecompliceerde en transposities) neemt Donkers (1968) 25 maal 
een ostium atresie waar. In nauwe relatie hiermee staat het infundibulum 
van de rechter kamer. 
Infundibulum en sinus van de rechter ventrikel 
De rechter ventrikel wordt verdeeld in een instroomgebied ( = sinus) en een 
uitstroomgebied ( = infundibulum). De grens tussen beide is een denkbeeldig 
vlak door de m. Lancisi en de bovenste rand van het membraneuze gedeelte 
van het ventrikel septum. Het craniaal van dit scheidingsvak gelegen deel 
van de rechter ventrikel is het infundibulum, het overige deel de sinus ven-
triculi (Moulaert 1974). Dit uitstroomgebied is in het algemeen ernstig on­
derontwikkeld of geheel afwezig (Allanby c.s. 1950, Donkers 1968). 
Vossenaar (1955) beschrijft 3 zuigelingen, van wie er 2 geen enkele aan­
duiding van een infundibulum hadden op de plaats, waar dit verwacht had 
mogen worden en de derde had ter plaatse een smal, blind eindigend spleetje 
tussen de ventrale kamerwand en een trabekel. Bij 3 van de 10 gevallen 
van Donzelot c.s. (1952) ontbreekt eveneens elke aanduiding van een in­
fundibulum. Ook Van Praagh en Van Praagh (1965) tonen in een gedetail­
leerd anatomisch onderzoek van 57 obductie preparaten met slechts één 
arteriole pool aan het hart aan, dat bij een pulmonalis atresie + ventrikel 
septum defect het infundibulum gewoonlijk sterk onderontwikkeld is of ge-
heel ontbreekt. De rechter kamer heeft in het laatste geval een identieke 
morfologie als de diverse truncus arteriosus typen. Kirklin (1973) is dezelfde 
mening toegedaan. Rastelli c.s. (1965) opereerden een kind, bij wie geen 
enkele aanduiding van een infundibulum te vinden was noch een crista 
supraventricularis. Kouchoukos c.s. (1971) opereerden 8 patiënten, bij wie 
het infundibulum 7 maal geheel ontbrak en slechts bij 1 patient bleek dit 
ernstig onderontwikkeld te zijn. Indien het infundibulum te herkennen is, 
eindigt dit blind, terwijl pulmonalis klep resten veelal ontbreken (Vossenaar 
1955). Donkers (1968) bevestigde bij microscopisch onderzoek, dat de spier-
wand van de kamer op de plaats waar het infundibulum zich bevindt, of 
vermoed mag worden, ononderbroken kan doorlopen met een geheel normale 
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spierstructuur. Zelden is het infundibulum distaal afgesloten door een bind-
weefselplaat (Soulié c.s. 1951, Vossenaar 1955). Dat het infundibulum een 
enkele maal ook ruimer aangelegd kan zijn, beschrijft Soulié c.s. (1951) die 
éénmaal voorbij een nauwe entrée een wijde blind eindigende infundibulum 
ruimte waarnam. Dit is echter een grote uitzondering. Somerville (1971) 
simplificeert naar onze mening, wanneer zij als voorwaarde voor de diagnose 
pulmonalis atresie stelt, dat een blind eindigend uitstroomgebied herkenbaar 
moet zijn. Wel is het duidelijk, dat er geen enkele twijfel kan bestaan ten 
aanzien van de diagnose „pulmonalis atresie + ventrikel septum defect" 
versus „truncus arteriosus" van onverschillig welke type, indien een blind 
eindigend uitstroomgebied van de rechter kamer aangetoond kan worden. 
Een truncus is dan uitgesloten. In het algemeen is het overige gedeelte van 
de rechter kamer krachtig ontwikkeld en goed van kaliber (Edwards c.s. 
1965). Er bestaat een dikke spierwand, vergelijkbaar met de linker kamer, 
als gevolg van de hoge druk; de apex cordis wordt veelal gevormd door de 
rechter kamer. Wanneer Dekker (1957) een kleine rechter kamer holte vindt 
bij een kind met een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect, blijkt 
dit defect slechts een diameter van 1 mm te hebben en behoort dit kind 
functioneel meer tot de groep van de pulmonalis atresie zonder ventrikel 
septum defect. Een kleine rechter kamer en 2 grote ventrikel septum defecten, 
zoals door Dekker beschreven is, blijft een grote uitzondering (Dekker 1957). 
Tricuspidalis kiep 
Edwards c.s. (1965) merken over de tricuspidalis klep op, dat deze fibreus 
verdikt kan zijn, wellicht als gevolg van de voortdurende drukbelasting. Met 
insufficiëntie of sténose van de tricuspidalis klep behoeft in het algemeen 
geen rekening gehouden te worden. 
Ventrikel septum defect 
Het ventrikel septum defect is een membraneus defect, direct onder de 
aorta kleppen gelocaliseerd, en zodanig groot, dat de drukken in beide 
kamers gelijk zijn (Muñoz-Armas c.s. 1964, Donkers 1968, Somerville 1970, 
Kouchoukos c.s. 1971, Kirklin 1973). Bij 10 patiënten vindt Donkers (1968) 
4 maal het defect boven of in de crista supraventricularis gelegen en 6 maal 
tussen de crista en de voorste tricuspidalis slip. Alle 40 patiënten van 
Somerville (1970) hebben een hoog gelegen ventrikel septum defect. Dekker 
(1967) nam eenmaal een kleiner musculeus defect waar, gelegen in het 
apicale septum gedeelte, doch in combinatie met een groot membraneus 
defect. Zoals reeds vermeld is, vond zij ook eenmaal een klein 1 mm groot 
ventrikel septum defect bij een kleine rechter kamer. 
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Foramen ovale - A trium septum deject 
Dikwijls is er een communicatie tussen beide atria, maar of dit een open 
foramen ovale is, dan wel een echt atrium septum defect, is alleen door 
anatomisch onderzoek na te gaan. Donkers (1968) vond op 25 gevallen (in-
clusief transposities) slechts 3 maal het atrium septum intact; 7 maal bestond 
er een werkelijk defect, 18 maal was het foramen ovale open. Somerville 
(1970) bereikte in 79% tijdens de hartcatheterisatie het linker atrium. 
Aorta 
De aorta is wijd, staat in dextro-positic en overrijdt het ventrikel septum 
defect zoals bij de tetralogie van Fallot; de voorste mitralis slip staat in con-
tinuïteit met de aorta klep, hoe ernstig de dextro-positie ook is. Of er een 
relatie bestaat tussen het bestaan van een pulmonalis atresie en de mate 
van dextro-positie is zeer de vraag (zie tabel): 
Auteur Pulm. atresie + VSD Dextro-positie aorta 
< 60% > 60% 
Allanby c.s. 1950 5 4 1 
Donzelotc.s. 1952 10 7 3 
Johns c.s. 1953 22 4 18 
Bij ongeveer 20% van de tetralogieën van Fallot is de arcus aortae rechts 
gelegen (Edwards c.s. 1965, Nagao c.s. 1967 19% (31/169), Snijders 1970 
19% (34/178). Het lijkt alsof dit percentage bij de pulmonalis atresie + 
ventrikel septum defect hoger ligt (zie tabel): 
Auteur 
Powell en Hiller 1957 
Lafargue c.s. 1967 
Somerville 1970 
Miller c.s. 1968 
























Indien de arcus rechts gelegen is, verloopt de aorta over de rechter hoofd-
bronchus heen, descendeert aanvankelijk rechts en kruist de wervelkolom 
laag in de thorax naar links om via de normale hiatus aortae de buik te be-
reiken. Vasculaire ringen zoals bijvoorbeeld een dubbele aortaboog komen 
slechts incidentcel voor (Somerville 1970, Jefferson c.s. 1972, Edwards en 
McGoon 1973). 
Op pagina 27 is reeds gewezen op de waarneming, dat de isthmus aortae 
bij patiënten met een pulmonalis atresie wijder is dan de aorta descendons 
in tegenstelling tot de isthmus bij normale zuigelingen. 
Ductus arteriosus (Botalìi) 
Hoewel open blijven van de ductus, zolang de collaterale longcirculatie on-
voldoende is, een vitale betekenis heeft, sluit de ductus zich veelal kort na 
de geboorte, ongeacht diens rol als porte d'entrée voor de longcirculatie. In 
de neonatale tijd wordt deze vaker open gevonden dan later, maar een 
anatomisch open ductus impliceert uiteraard niet, dat deze ook functioneel 
van belang is of geweest is. Van de 40 patiënten van Somerville (1970) had-
den slechts 7 een open ductus op de leeftijd van 6 maanden; Taussig (1960) 
schrijft, dat op 1000 patiënten met een tetralogie van Fallot, waaronder 
pulmonalis atresie gevallen, die geopereerd werden om een „Blalock" 
anastomose te maken, slechts zelden een open ductus aangetroffen wordt. 
Donkers (1968) merkt wel op, dat bij een ruim ontwikkeld collateralen 
systeem de ductus vaker gesloten is dan wanneer er weinig collateralen zijn; 
maar zijn patiënten met een geringe ontwikkeling van collateralen succom-
beerden in het algemeen jong (enkele dagen tot weken), zodat de kans op 
een open ductus betrekkelijk groot was; bovendien laat hij het kaliber ervan 
geheel buiten beschouwing, zodat hieruit weinig conclusies te trekken zijn. 
Soms werden in het geheel geen resten van het ligamentum Botalli gevonden. 
Indien de ductus open is, behoeft deze niet op beide arteriae pulmonales 
aangesloten te zijn (Edwards en McGoon 1973). Jefferson c.s. (1972) vonden 
op 30 pulmonalis atresieën 14 maal een open ductus waarvan er 4 slechts 
met één van beide arteriae pulmonales verbonden waren; 7 maal bleek de 
ductus de enige toevoerweg van bloed naar de longen zonder zichtbare col-
lateralen, 7 maal waren tevens collateralen te zien. 
Ligt de arcus aortae rechts, dan zijn er enkele mogelijkheden voor het verloop 
van de ductus respectievelijk het ligamentum Botalli: De ductus is hoogst 
zelden rechts gelegen tussen de aortaboog en de arteria pulmonalis dextra, 
meestal normaal links tussen de arteria pulmonalis sinistra en de arteria 
anonyma of arteria subclavia sinistra (Bahnson en Blalock 1950, Donkers 
1968, Edwards en McGoon 1973, Bruins 1973). 
Bij zuigelingen met een pulmonalis atresie (met of zonder ventrikel septum 
defect) is de hoek, die de ductus met de aorta maakt anders dan bij normale 
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kinderen of bij kinderen met een vitium, waarbij de foetale ductus een nor-
male of toegenomen hoeveelheid bloed te verwerken heeft gekregen in de 
richting van de arteria pulmonalis naar de aorta descendens. Bij een pul-
monalis atresie is de distale hoek tussen de ductus en de aorta descendens 
scherp, terwijl deze bij een normale foetale stroomrichting stomp is 
(Rudolph c.s. 1972). 
Arteria pulmonalis systeem 
Bij het definiëren van het begrip „pulmonalis atresie" is reeds gesteld, dat 
behalve het ostium pulmonale ook de arteria pulmonalis zelf in meer of 
mindere mate atretisch kan zijn. Dit betekent, dat de arteria pulmonalis over 
een bepaald traject of in het geheel geen lumen heeft en niet beschikbaar is 
voor bloedaanvoer naar de corresponderende longgebieden. Levenskansen 
en validiteit hangen hiermee nauw samen en chirurgische therapie kan alleen 
zinvol overwogen worden, indien van de arteria pulmonalis zo veel mogelijk 
anatomische details bekend zijn. Daarom is het noodzakelijk informatie te 
verkrijgen over de volgende punten: 
1. De pulmonalis stam. 
2. Communicatie tussen de arteria pulmonalis dextra en sinistra. 
3. Atresie van de arteria pulmonalis dextra of sinistra; unilaterale 
arteria pulmonalis atresie. 
4. Atresie van de arteria pulmonalis dextra èn sinistra; bilaterale 
arteria pulmonalis atresie. 
ad 1 - De pulmonalis stam: Het gedeelte van de arteria pulmonalis gelegen 
tussen de valvulaire of ostium atresie en de splitsing in de rechter 
en linker hoofdtak. In het algemeen bestaat er een relatie tussen de aard 
van de pulmonalis atresie en de stam. Als vuistregel geldt, dat een valvulaire 
atresie meestal een stam heeft met een redelijk tot goed kaliber. Een pul-
monalis atresie + ventrikel septum defect heeft echter meestal geen uit-
sluitend valvulaire atresie (Donkers 1968); slechts 2 van de 13 valvulaire 
atresieën hadden een ventrikel septum defect, en deze 2 hadden inderdaad 
een pulmonalis stam, die tot aan de kleppen, of wat daarvan overgebleven 
was, reikte. Somerville (1970) komt tot dezelfde conclusie. 
Een ostium atresie is per definitie uitgebreider en kan zich een eindweegs 
over de stam uitstrekken zó, dat 2 vormen mogelijk zijn: 
a. Atresie van het proximale stamgedeelte, terwijl het distale eind 
open is; dit komt vaak voor. Van de 10 gevallen uit de reeks van 
Donkers had de stam 5 maal over een bepaalde afstand geen lumen 
en was het distale deel open; het kaliber wisselt van geval tot geval. 
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b. Atresie van de gehele pulmonalis stam. Vanaf de rechter kamer tot 
aan de splitsing is de stam atretisch; soms is deze vrij eenvoudig als 
bindweefsel streng terug te vinden bij operatie of anatomisch on-
derzoek (Tynan en Gleeson 1966), vaak is dit uiterst moeilijk en 
daardoor gemakkelijk te missen wanneer de restanten in de vaat-
schede van de aorta verborgen liggen (Dekker 1957, Donkers 1968). 
In een aantal gevallen is niets van een pulmonalis stam terug te 
vinden. 
ad 2 - Communicatie tussen de arteria pulmonalis dextra en sinistra -
a. Communicatie aanwezig: De normale situatie is, dat de beide grote 
takken zonder obstructie en vloeiend met elkaar verbonden zijn, 
onafhankelijk van het feit of de stam bij de atresie betrokken is. 
De ductus is open, ligamenteus of geheel afwezig. 
b. Communicatie afwezig: De rechter en linker arteria pulmonalis heb-
ben geen verbinding met elkaar en ontspringen gescheiden. Hoewel 
niet frequent voorkomend moet met de mogelijkheid rekening ge-
houden worden, dat beide takken afzonderlijk via een ductus uit 
de aorta of een van de grote halsvaten ontspringen (Edwards en 
McGoon 1973). Murray c.s. (1970) beschreven een geval van een 
pulmonalis atresie + ventrikel septum defect met een bilaterale 
oorsprong van de arteria pulmonalis uit een homolaterale ductus: 
De ductus aan de arcus aortae zijde ontspringt rechtstreeks uit de 
aortaboog, aan de contralaterale zijde uit de arteria anonyma. 
Andere variaties zijn denkbaar en mogelijk. Zeldzaam is de waarneming, 
dat de linker arteria pulmonalis via de linker ductus met de links gelegen 
aortaboog verbonden was en de rechter arteria pulmonalis via een rechter 
ductus met een aberrante, als vierde tak ontspringende, rechter arteria 
subclavia (Edwards en McGoon 1973). 
ad 3 - Atresie van de arteria pulmonalis dextra of sinistra, unilaterale atresie -
Een van beide longen heeft een arteria pulmonalis, de andere mist 
deze en is voor gaswisseling uitsluitend aangewezen op een indirecte bloed 
aanvoer via collateralen. 
ad 4 - Atresie van de arteria pulmonalis dextra èn sinistra, bilaterale atresie -
De bloedvoorziening naar de longen is geheel aangewezen op collate-
rale arteriën (zie aldaar). 
Indien geen arteria pulmonalis systeem herkenbaar is (klinisch diagnostisch 
respectievelijk anatomisch), doet de belangrijke maar vaak niet te beant-
woorden vraag zich voor: zijn de arteria pulmonalis vaten nimmer aangelegd 
of zijn deze in een vroegtijdig ontwikkelingsstadium in regressie gegaan, 
zodat ze niet terug te vinden zijn; met andere woorden is dit een totale arteria 
pulmonalis agenesie of atresie? 
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Collaterale longcirculatie 
Arteriae bronchiales in het algemeen 
Door het volledig geblokkeerd zijn van de normale „functionele" long-
circulatie is het bestaan of het tot stand komen van een circulatie via col-
laterale arteriën, eventueel samen met een open blijvende ductus, een zaak 
van vitale betekenis. Naar wordt aangenomen spelen arteriae bronchiales 
hierin een belangrijke rol en is tevens de oude strijdvraag actueel of en op 
welke wijze er communicatie bestaat tussen arteriae bronchiales en het arteria 
pulmonalis systeem. 
Alvorens de collaterale circulatie bij de pulmonalis atresie te bespreken, dient 
aandacht besteed te worden aan enkele algemene conclusies over de arteriae 
bronchiales uit de zorgvuldige studies van Nakamura (1924), Cauldwell c.s. 
(1948), Marchand c.s. (1950) en Liebow (1965). Tesamen onderzochten zij 
meer dan 450 autopsieën met een normale thoracale anatomie systematisch 
op het arteria bronchialis systeem. Botenga (1970) onderwierp hun resultaten 
nogmaals uitvoerig aan een critische bespreking. Hoewel de normale 
anatomie van de arteriae bronchiales in de details variabel blijkt te zijn, 
kunnen algemene conclusies getrokken worden, welke van waarde zijn voor 
ons onderzoek. Besproken zullen worden: 
1. Normale en accessoire arteriae bronchiales. 
2. Aantal arteriae bronchiales. 
3. Oorsprong en verloop. 
4. Aberrante oorsprong. 
5. Anastomosen met vaten van de grote circulatie. 
6. Anastomosen met de arteriae pulmonales. 
ad 1 - Normale en accessoire arteriae bronchiales -
Arteriae bronchiales zijn vaten van de lichaamscirculatie, die in be-
langrijke mate de adventitia van grote vaten, de wand en mucosa van de 
bronchi, mediastinale lymfklieren en zenuwen, pcricard, oesofagus en een 
deel van de pleura van arterieel bloed voorzien. Accessoire arteriae bron-
chiales zijn kleinere arteriën, die een ondergeschikte rol spelen in deze vaat-
voorziening (Wagenvoort en Wagenvoort 1966, Botenga 1970). 
ad 2 - Aantal arteriae bronchiales -
In de grote meerderheid der gevallen (Cauldwell c.s. 1948 96%, 
Liebow 1965 78%) wordt een totaal van 2 tot 4 bronchiale arteriën ge-
vonden, zelden 5 of 6, met dien verstande, dat in ± 66% van de gevallen de 
rechter long door één enkele bronchiale arterie verzorgd wordt en ± 33% 
van de gevallen de linker long slechts één bronchiale arterie heeft. 2 Bron-
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chiale arteriën naar elke long worden in ± 30% van de gevallen gevonden. 
De aangegeven percentages wisselen nogal door verschillen in interpretatie 
en van techniek. Alle auteurs zijn het echter eens, dat er normaliter meer 
arteriae bronchiales naar de linker dan naar de rechter long verlopen. Het 
totaal aantal bronchiale arteriën per individu werd door Botenga berekend 
op gemiddeld 2,7 (Botenga 1970). 
ad 3 - Oorsprong en verloop -
Meestal ontspringen de arteriae bronchiales voor de rechter en linker 
long onafhankelijk van elkaar uit de aorta descendens; de linker vrijwel altijd 
rechtstreeks en centraal voor, de rechter bij voorkeur indirect via een inter-
costale arterie, die meer rechts lateraal als arteria intercosto-bronchialis 
aftakt. Ongeveer 25% van de gevallen heeft minstens één gemeenschappelijke 
oorsprong ventraal uit de aorta, waarna splitsing optreedt in een rechter en 
linker bronchiale arterie. Ten opzichte van de wervels ligt de oorsprong in 
principe ter hoogte van T5 - T6 (85%) met T3 en T8 als uitersten. 
De arteriae bronchiales voor de rechter long kruisen de mediaanlijn voor 
of achter de oesofagus of trachea, ongeveer ter hoogte van de bifurcatie en 
lopen vervolgens met de rechter hoofdbronchus mee; het verloop van de 
linker is rechtstreeks naar de linker hoofdbronchus. Op geleide van de 
hoofdbronchus wordt dan de longhilus bereikt, waarna de bronchiaal boom 
verder gevolgd wordt. Meer distaal uit de aorta ontspringende arteriae bron-
chiales houden zich niet zo strikt aan het bronchus verloop en kunnen ook 
via het ligamentum pulmonale de long bereiken. 
ad 4 - Aberrante oorsprong -
Onder normale omstandigheden worden bovendien nu en dan arteriae 
bronchiales gevonden, die op andere plaatsen ontspringen dan uit de aorta 
descendens of de arteriae intercostales. Hun belang voor de vascularisatie 
van de bronchiaalboom en de long is echter niet groot en op een enkele uit-
zondering na zijn ze te rangschikken onder accessoire arteriae bronchiales. 
Als aberrante oorsprongplaatsen zijn o.a. de volgende vaten beschreven: 
Arcus aortae (ventrale, dorsale, concave zijde, Cauldwell c.s. 1948) -
a. anonyma - a. subclavia (O'Rahilly c.s. 1950) - a. mammaria interna -
a. pericardiaco-frenica - a. frenica inferior - a. thyreocervicalis - a. coro-
naria - a. vertebralis - aorta abdominalis (Lohman en de Kort 1963) -
arteriae oesofageae. 
ad 5 - Anastomosen met andere vaten van de grote circulatie -
Rechter en linker arteriae bronchiales zijn met elkaar verbonden door 
fijne anastomosen en, indien rechts of links meer dan één bronchiale arterie 
aanwezig is, worden ook tussen deze vaten onderling anastomosen gevonden. 
Voorts worden verbindingen waargenomen met alle in de buurt verlopende 
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arteriën. Daarom is het vaak moeilijk te zeggen of een bepaalde arterie een 
anastomose is tussen een normale arteria bronchialis tak en een andere 
arterie van de grote circulatie of een accessoire bronchiale arterie. 
ad 6 - Anastomosen met de arteriae pulmonales -
Er kan geen twijfel meer over bestaan, dat broncho-pulmonale 
anastomosen tussen bronchiale arteriën en pulmonale arteriën principieel 
bestaan. Microscopisch werden deze op praecapillair niveau aangetoond door 
serie onderzoek (o.a. Verloop 1948 en Weibel 1959, Wagenvoort en 
Wagenvoort 1967), hoewel onder normale omstandigheden hun functioneel 
belang beperkt lijkt te zijn. Macroscopisch konden met behulp van op-
spuit technieken eveneens praecapillairc anastomosen aangetoond worden 
(Marchand c.s. 1950). 
Dat anastomosen tussen beide systemen ook werkelijk kunnen functioneren 
blijkt uit de proef opstelling van Auld, Rudolph en Golinko (1960), die bij 
honden de lichaams- en longcirculatie scheidden in 2 circuits zó, dat het 
arteria bronchialis systeem de enige communicatie tussen beide circulaties 
was. Het bleek onder deze omstandigheden b.v. een kwestie van drukver-
houdingen of bloed via de arteriae bronchiales naar het arteria pulmonalis 
systeem overliep of omgekeerd. Wanneer bij proefdieren een arteria pul-
monalis geligeerd wordt, is reeds na 1 week een verwijding van arteriae 
bronchiales zichtbaar en kan na enige tijd zuurstofrijk bloed aangetoond wor-
den in de arteria pulmonalis vaten distaal van de aangebrachte ligatuur 
(Bloomer c.s. 1949, Roding 1967). Collister c.s. (1952) toonden communi-
catie aan tussen collaterale arteriën en arteria pulmonalis vaten bij gesuc-
combeerde pulmonalis atresie patiënten. Klinische waarnemingen bevestigen 
eveneens, dat normale arteriae bronchiales aanzienlijk in kaliber kunnen 
toenemen wanneer het stroombed van de arteria pulmonalis gereduceerd is 
zoals bij bronchiectasieën, carcinoom, tuberculose, emphyseem (Liebow c.s. 
1949, 1950, Marchand c.s. 1950, Cockett en Vass 1951). Wagenvoort en 
Wagenvoort (1967) namen ook overtuigend waar, dat vooral in de perinatale 
periode bronchiale arteriën soms het long parenchym binnendringen, een 
structuur verandering ondergaan en op een longarterie gaan lijken. Deze 
takken maken geen praecapillairc verbinding met pulmonale arteriën, maar 
splitsen zich geheel op en eindigen als alvéolaire capillairen (broncho-
pulmonale arteriën). 
In het vervolg zal echter niet meer over arteriae bronchiales gesproken 
worden, daar het de vraag is of alle collaterale vaten werkelijk bronchiale 
arteriën zijn. Onze voorkeur gaat uit naar de meer voorzichtige Leidse 
terminologie, die deze vaten in geval van twijfel „collateralen" noemt. 
Onder een collateraal wordt dan verstaan: „elk vat, dat in staat is een be-
lemmering in het vaatstclsel te compenseren, onafhankelijk van het feit of 
dit een reeds bestaand vat is, een nieuw gevormd vat, of een vat van een 
ander vaatstelsel" (Collister 1952, Donkers 1968). 
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Collaterale longcirculatie bij pulmonalis atresie met ventrikel septum deject 
Het anatomisch onderzoek van deze vaten is door Donkers (1968) belicht en 
zijn conclusies zijn van groot belang voor onze studie. Van de 10 gevallen 
van pulmonalis atresie + ventrikel septum defect hadden er 9 een uitgebreid 
collateralen net. Het enige geval, dat dit (nog?) niet had was het jongste 
kind, dat 8 dagen oud succombeerde. Zeer uitgebreid waren de collateralen 
bij de oudere patiënten van 14, 20 en 24 jaar. 
Besproken zullen worden: 
1. Aantal arteriae bronchiales respectievelijk collaterale arteriën. 
2. Oorsprong en verloop van de collateralen. 
3. Uitgebreidheid van de collaterale circulatie en onderlinge anasto-
mosen. 
4. Anastomosen tussen collaterale arteriën en het longvaatsysteem. 
ad 1 - Aantal arteriae bronchiales respectievelijk collaterale arteriën -
Geteld naar het aantal gevonden plaatsen van oorsprong varieerde 
bij Donkers het aantal vaten van 3 tot meer dan 10, met een gemiddelde van 
meer dan 7. Het onderscheid tussen normale en accessoire bronchiale ar-
teriën vervalt nu en het lijkt of in de eerste plaats gebruik gemaakt wordt 
van reeds bestaande circuits. 
ad 2 - Oorsprong en verloop van de collateralen -
Veel vaten ontspringen rechtstreeks uit de ventrale zijde van de aorta 
descendens zowel voor de rechter als voor de linker long; voor de rechter 
long bestemde vaten ontspringen bovendien veelal uit aortale intercostale 
arteriën, wat overeenkomt met het normale arteria bronchialis beeld. De 
direct uit de aorta stammende vaten ontspringen eveneens meestal in de buurt 
van T5 - T6, maar t.o.v. de normale arteriae bronchiales is het spreidings-
gebied groter, zowel naar craniaal als caudaal. Bij Donkers' gevallen ont-
springen de collateralen bovendien uit de arcus en isthmus aortae, arteria 
anonyma, arteria subclavia, arteria mammaria interna, arteria pericardiaco-
frenica en de arteriae frenicae (o.a. ook Tynan en Gleeson 1966, Danilowicz 
en Ross 1971). 
Bij hoge uitzondering wordt een verbinding gevonden tussen een coronair 
arterie en de arteria pulmonalis (Allanby c.s. 1950, Rastelli c.s. 1965). 
Bovengenoemde plaatsen van oorsprong worden ook onder normale om-
standigheden gevonden voor accessoire en aberrante bronchiale arteriën. 
Het verloop van de uit de aorta ontspringende vaten is eveneens voor of achter 
de trachea of oesofagus langs naar de long hilus op geleide van de hoofd-
bronchus. In tegenstelling tot de normale situatie worden bij pulmonalis 
atresie gevallen vaker vaten waargenomen, die via het ligamentum pulmonale 
de long bereiken; dit zijn vooral de meer distaal uit de aorta of uit het 
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diafragma gebied komende vaten. Ook het verloop van de uit de arcus 
stammende vaten is anders dan normaal. Dit zijn bij voorkeur dikkere vaten 
welke gestrekt en zonder onderlinge anastomosen via het hilus gebied naar 
de long verlopen. Donkers nam verder talloze gekronkelde vaatjes waar, 
die een eindweegs over de pleura verlopen om ergens in het long parenchym 
te verdwijnen. Waar adhaesies bestaan, worden deze voor kleine collateralen 
benut als rechtstreekse toegangsweg naar de longen. 
ad 3 - Uitgebreidheid van de collaterale circulatie en onderlinge anasto-
mosen -
Hierin treden grote variaties op, onafhankelijk van de behoefte. Soms is er 
een ruim ontwikkeld systeem van collateralen, soms is dit matig of gering 
ontwikkeld. Nu eens bestaat het uit veel dunne gekronkelde vaten met een 
doorsnede van minder dan 3 mm en veel onderlinge anastomosen, die langs 
de bronchi of via het ligamentum pulmonale naar de long verlopen, dan 
weer zijn dit een aantal dikkere meer gestrekt verlopende vaten met een 
doorsnede van meer dan 3 mm zonder onderlinge anastomosen. Volgens 
Donkers is het collateralen systeem ruimer ontwikkeld naarmate de pul-
monalis atresie uitgebreider is (ostium of stam atresie). 
ad 4 - Anastomosen tussen collaterale arteriën en het longvaatsysteem -
Hierin zijn 3 typen te onderscheiden: 
a. Veel anastomosen in de longen. Dunne gekronkeld verlopende col-
lateralen anastomosercn op veel plaatsen met kleine en middelgrote 
takken van de arteria pulmonalis. Dit is het meest frequent voor-
komende type. Via de hilus, het ligamentum pulmonale, door 
pleurale adhaesies, en subpleuraal verlopend, dringen vaatjes de 
long ergens binnen en anastomosercn met arteria pulmonalis tak-
ken. Anastomosen worden overal in de long gevonden. Het arteria 
pulmonalis systeem blijkt van origine aangelegd te zijn. 
b. Anastomosen in het hilus gebied. Een grote collateraal anastomo-
seert met een hoofdtak van de arteria pulmonalis ongeveer op de 
plaats waar deze de long binnentreedt. Deze grote vaten ontspringen 
uit de arcus of hoog uit de aorta descendens aan de ventrale zijde. 
c. Collateralen voorzien beide longen rechtstreeks van bloed zonder 
tussenkomst van het arteria pulmonalis systeem, dat ter plaatse 
geen functie heeft. Soms is dit ligamenteus terug te vinden, soms 
ontbreekt elk spoor. 
d. Combinatie vormen. Een long of longgedeelte wordt door vaten 
van een bepaald type verzorgd, een ander gebied door een ander 
type vaten. Donkers geeft na minutieus onderzoek veel voorbeelden 
van talloze vascularisatie patronen. 
Illustratief is ook een 8 jarig kind (Wallace c.s. 1969) bij wie de 
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gehele linker long gevasculariseerd werd door een 7 mm wijde 
arterie, aan de dorsale zijde van de aorta boog ontspringend dichtbij 
de afgang van de rechts gelegen arteria anonyma. De rechter long 
werd door 2 vaten van bloed voorzien, de rechter bovenkwab via 
een 3 mm wijd vat, eveneens uit de aorta boog ontspringend, het 
overige deel van de rechter long door een dikke, 12 mm wijde 
arterie, welke uit de aorta descendens ontsprong. 
Hoe het arteriële vascularisatie patroon van de longen ook is, de 
afvoer van het geheel gesatureerde bloed vindt plaats via normale 
venae pulmonales. 
E. KLINISCH DIAGNOSTISCHE ASPECTEN 
Symptomatologie 
De longcirculatie staat zó centraal in de Symptomatologie van dit vitium, 
dat het klinische beeld daardoor geheel bepaald wordt. Bij een kleine long-
circulatie treden reeds in het neonatale tijdperk of spoedig daarna de eerste 
verschijnselen op; bij een redelijke longcirculatie is het ziektebeeld milder in 
zijn verloop en ontstaan pas later klachten, die tot nader onderzoek leiden 
en de te ruime longcirculatie heeft een ander geheel eigen klinisch beeld. 
Omdat dus de Symptomatologie sterk wisselt kan deze het best besproken 
worden uitgaande van de 3 categorieën kinderen zoals die zich in de praktijk 
van alledag presenteren. 
1. Kinderen < 1 jaar met geringe longcirculatie. 
2. Kinderen > 1 jaar met geringe longcirculatie. 
3. Kinderen met voldoende of toegenomen longcirculatie. 
ad 1 - Kinderen < 1 jaar met geringe longcirculatie -
Kort na de geboorte is reeds een cyanose waarneembaar, soms alleen 
bij huilen of bij de voeding, vaak ook in rust. Deze verdwijnt niet bij ouder 
worden, maar heeft integendeel een progressief verloop. Voedingsproblemen 
en een snelle enigszins hijgende ademhaling vallen de ouders het meeste op 
en de gewichtstoename is onder de maat. Bij ernstige cyanose is een neiging 
tot hypothermie mogelijk en kunnen hypoxie aanvallen met bewustzijns-
verlies optreden. Binnen enkele dagen tot hooguit enkele maanden is zieken-
huis opname geïndiceerd en het natuurlijk beloop is mettertijd letaal ten 
gevolge van hypoxie en acidóse, tenzij chirurgische therapie mogelijk is 
(Miller c.s. 1968). 
Bij lichamelijk onderzoek is cyanose een constant verschijnsel, variërend van 
diep blauw bij huilen tot matig tijdens slapen. De respiratie is veelal snel 
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en dieper dan normaal. Het hart is niet vergroot (geen volume belasting), 
een systolisch geruis zoals bij de tetralogie met een pulmonalis sténose ge-
hoord wordt, ontbreekt; hoogstens bestaat er soms een atypisch systolisch 
uitdrijvingsgeruisje. Een systolische ejectie click is vaak te horen (Allanby 
1950, Soulié c.s. 1950), de 2e toon is in het algemeen luid en altijd on-
gespleten. Indien een systolisch-diastolisch „continu" geruis in het infra-
claviculaire gebied links, eventueel rechts, hoorbaar is, is dit belangrijk 
omdat dit kan betekenen dat een open ductus Botalli nog als toevoer weg 
naar de arteria pulmonalis functioneert. Wanneer collateralen op deze jonge 
leeftijd reeds een bijdrage leveren in het ontstaan van een continu geruis is 
de cyanose meestal minder ernstig (Campbell en Deuchar 1961). Het ont-
breken van een continu geruis of het in de loop der observatie tijd ver-
dwijnen daarvan gecombineerd met een ernstige cyanose is omineus, omdat 
dit erop wijst, dat de ductus niet meer doorgankelijk is of een te klein 
kaliber heeft om hoorbaar te kunnen zijn. De perifere arteriën zijn goed 
palpabel. 
ad 2 - Kinderen > 1 jaar met geringe longcirculatie -
Een aantal kinderen ziet ondanks een tekort schietende longcirculatie 
en duidelijke cyanose kans het eerste levensjaar zonder vitaal bedreigd te 
zijn door te komen. Naarmate zij groeien en hun activiteiten toenemen, stijgt 
ook de absolute zuurstof behoefte, waarin niet voorzien kan worden door 
gebrek aan longcirculatie. De Symptomatologie verschilt niet wezenlijk van 
die op de zuigelingen leeftijd. Het feit echter, dat deze kinderen ouder konden 
worden, impliceert een minder ongunstige pathologie met wellicht betere 
toekomst verwachtingen. Trommelstokvingers en tenen ontwikkelen zich en 
hurken wordt een geliefde houding. 
ad 3 - Kinderen met een voldoende of toegenomen longcirculatie -
Door een voldoende of ruime longcirculatie is de cyanose mild of 
ontbreekt deze geheel en kunnen hoge arteriële zuurstof saturaties bereikt 
worden ( > 90%). Bij een „ideale longcirculatie" zijn deze kinderen als 
zuigeling weinig gehandicapt en vaak worden zij aanvankelijk niet herkend 
als een kind met een vitium cordis. 
Een goede observatie door de ouders of een medisch routine onderzoek doet 
pas verdenking rijzen wegens een niet optimaal roze kleur, een wat snellere 
respiratie of een continu geruis. Indien de longcirculatie zeer groot is, presen-
teert het klinisch beeld zich als bij een grote links-rechts shunt (groot ven-
trikel septum defect, grote open ductus). Dystrofie, snelle respiratie met in-
spiratoire intrekkingen, bleke huidskleur, roze slijmvliezen en een bolle 
thorax in inspiratie stand zijn bekende verschijnselen. De kinderen zweten 
gemakkelijk en zijn extra vatbaar voor luchtweginfecties. Het hart is ver-
groot door de toegenomen volume belasting, welke meestal wel verdragen 
wordt, doch een enkele maal leidt tot een insufficientia cordis met oedeem-
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vorming. Een diastolische roffel aan de apex wijst op de grote hoeveelheid 
bloed, welke het mitralis ostium te verwerken krijgt; de polsdruk is groot. 
Kenmerkend is een continu geruis, dat, indien links infraclaviculair ge-
situeerd, gemakkelijk als een open ductus geïnterpreteerd kan worden, tenzij 
de gehele thorax afgeluisterd wordt. In relatie met het collateralen patroon 
is ook elders over de thorax een veelal luid, graad II-IV continu geruis te 
horen (Ongley c.s. 1966, Zutter en Somerville 1971). Soms is het mogelijk 
een rechter aortaboog reeds bij auscultatie te vermoeden, indien het punctum 
maximum van het geruis rechts infraclaviculair gelegen is. Het beeld kan 
bedriegelijk veel op een grote ongecompliceerde open ductus lijken, wat ook 
blijkt uit de literatuur, waarin thoracotomieën te achterhalen zijn, uitgevoerd 
om „de ductus" te sluiten (Campbell en Deuchar 1961, Venables 1964, 
Doty c.s. 1972). Dat in dergelijke gevallen zorgvuldige diagnostiek achter-
wege is gebleven behoeft geen betoog. Een relatief groot aantal oudere kin-
deren heeft een goede longcirculatie en zijn betrekkelijk weinig gehandicapt. 
Zij zijn nauwelijks cyanotisch, gaan naar school en worden vnl. geconfron-
teerd met hun vitium bij druk spel en piek prestaties. Campbell en Deuchar 
(1961) beschrijven een vrouw van 29 jaar, die haar werk als verpleegster 
goed kon verrichten en Larfargue c.s. (1967) vermelden een man, die zonder 
moeite op school sport beoefend had en onverwacht succombeerde op de 
leeftijd van 36 jaar aan enkele hersenabcessen en een groot longinfarct. Als 
laatste voorbeeld: een 23 jarige vrouw maakte een normale graviditeit door 
en beviel spontaan; IVa jaar later succombeerde ze plotseling als gevolg van 
een groot geruptureerd aneurysma van de arteria pulmonalis sinistra (Starke 
c.s. 1969). 
Zoals bij andere vitia met een rechts-links shunt behoren een endocarditis 
(Soulié c.s. 1950, Emanuel c.s. 1975) en een hersenabces (Venables 1964) 
tot de complicaties bij dit ziektebeeld. In een recent onderzoek in Boston 
blijkt de frequentie van een hersenabces bij patiënten met een aangeboren 
cyanotisch vitium 2% te zijn; naarmate de arteriële zuurstof verzadiging lager 
is, ligt de kans op een hersenabces hoger. Onder de leeftijd van 2 jaar is een 
hersenabces hoogst zeldzaam (Fischbein c.s. 1974). 
Radiologisch onderzoek 
Op een gewone thorax opname is het vaak onmogelijk een pulmonalis atresie 
+ ventrikel septum defect te onderscheiden van een tetralogie van Fallot, 
vooral indien het hart niet of nauwelijks vergroot is. Klassiek is het „coeur 
en sabot", dat vaker voorkomt dan bij de tetralogie (Miller c.s. 1968, 
Jefferson en Rees 1973). De apex is rond en opgetild tot boven het linker 
diafragma, het gebied van de conus pulmonalis is concaaf en diep ingezonken 
door de onderontwikkeling van het rechter ventrikel infundibulum en de 
hypoplasie of atresie van de pulmonalis slam. De aorta ascendens kan ver 
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naar rechts uitbolle:i ten gevolge van dextro-positie en een wijd kaliber; een 
rechts gelegen aortaboog is op een goede opname meestal duidelijk waar-
neembaar evenals de in dat geval rechts van de wervelkolom descenderende 
thoracale aorta. De vena cava superior wordt daardoor extra naar rechts 
verplaatst. De longvaattekening varieert van uiterst spaarzaam tot sterk toe-
genomen. Een rechter aortaboog en toegenomen longvaattekening zou een 
vaak voorkomende combinatie zijn (Jefferson en Rees 1973). De hilus en 
meer perifeer gelegen pulmonalis vaten zijn ijl en dun behalve wanneer grote 
collateralen rechtstreeks in verbinding staan met de arteriae pulmonales. 
Wanneer het arteria pulmonalis systeem zelf ontbreekt, zijn geslingerde 
collaterale arteriën soms plaatselijk zichtbaar. Ongelijkmatige vascularisatie 
ten gevolge van locale Stenosen of een structureel andere vaatvoorziening zijn 
soms reeds vòòr angiografisch onderzoek te vermoeden. Indien de long-
circulatie via talrijke kleine anastomosen tot stand komt, geeft dit veelal een 
kriebelig, reticulair beeld, wat overigens geenszins wijst op een ontbreken 
van het arteria pumonalis systeem. Zichtbare hilusvaten garanderen niet, dat 
de arteria pulmonalis dextra of sinistra aanwezig zijn, omdat dit gestrekt 
verlopende, rechtstreeks uit de aorta ontspringende collateralen kunnen zijn. 
De typische hartconfiguratie ontbreekt echter vaak, zodat het radiologische 
beeld niet altijd een positieve diagnostische bijdrage levert. Een enkele maal 
is ribusuur zichtbaar wanneer intercostale arteriën plaatselijk sterk verwijd 
zijn door hun aandeel in de collaterale circulatie (Jefferson en Rees 1973). 
Electrocardiogram 
Het ECG levert meestal weinig problemen op. Er is een as deviatie naar 
rechts en een rechter kamer hypertrofie is in alle gevallen aanwezig. Indien 
de longcirculatie ruim is en de linker kamer dientengevolge extra belast 
wordt, is een gecombineerde rechter en linker kamer hypertrofie mogelijk 
(Miller c.s. 1968). 
Hartcatheterisatie en angiografie 
Hartcatheterisatie en angiografie (simultaan in 2 richtingen) zijn niet alleen 
onmisbaar voor het verifiëren van de meestal klinisch reeds gestelde diagnose 
pulmonalis atresie + ventrikel septum defect, maar ook de besluitvorming 
over de (in-)operabiliteit steunt geheel op dit onderzoek. RV angiografie 
(1-1 Va ml. angiografine 65%/kg lichaamsgewicht) via de vena saphena ver-
schaft de nodige informatie over het bestaan van atresie en ventrikel septum 
defect, maar gewoonlijk te weinig details over de longcirculatie en de lengte 
van het atretische gebied. Wordt de aorta via het ventrikel septum defect 
bereikt, dan is het raadzaam tevens aortografie in het arcus gebied te ver-
richten. Op de zuigelingen leeftijd kan hiermee meestal volstaan worden, 
indien het er b.v. om gaat of een shunt operatie mogelijk is. Op oudere 
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leeftijd is een meer selectief onderzoek van de afzonderlijke collateralen ge-
wenst. Of dit dan gebeurt door middel van een arteriotomie via de arteria 
brachialis (Lamers en Bruins 1958, Chesler c.s. 1970, 1974), via de arteria 
axillaris (Macartney c.s. 1973, 1974) of percutaan via de arteria femoralis 
(Somerville 1970, Botenga 1970, Macartney c.s.) is een kwestie van vaat 
verloop in de thorax, en persoonlijke smaak. Van belang is, dat de tijdsduur 
van het programma voldoende lang gekozen wordt om de longcirculatie, 
inclusief de venae pulmonales, af te beelden. Bij diep cyanotische patiënten 
met een geringe longcirculatic is soms pas 6-8 seconden na de contrast in-
jectie vulling van het arteria pulmonalis systeem zichtbaar (Somerville 1969). 
Afgezien van informatie omtrent de intracardiale anatomische en haemo-
dynamische relaties (VSD, atresie, infundibulum, RV en LV druk, aorta ver-
loop, foramen ovale, ASD), dient zoveel mogelijk inzicht verkregen te 
worden in het volgende: 
1. De verhouding long/lichaamscirculatie; te berekenen uit de ver-
kregen 0-_> saturaties. 
2. Bestaat er een origineel arteria pulmonalis systeem, m.a.w. is de 
6e aortaboog beiderzijds normaal tot ontwikkeling gekomen en is 
dit bruikbaar voor chirurgische therapie (shunt operatie, totale 
correctie, zie paragraaf chirurgische behandeling)? 
Indien plaats, verloop en vertakkingspatroon van het gevonden 
vaatstelsel overeenkomen met die van het normale arteria pulmo-
nalis systeem, mag er van uitgegaan worden, dat dit inderdaad als 
zodanig aanwezig is. Indien die overeenkomst ontbreekt en vooral 
wanneer een geslingerd vaatverloop met een ongewoon vertakkings-
patroon afgebeeld wordt, is een collateraal vaatstelsel (of een com-
binatie van beide) meer waarschijnlijk. Onderscheid tussen beide 
is van het grootste belang, omdat operatieve mogelijkheden hiermee 
nauw samen hangen. Is er continuïteit tussen de arteria pulmonalis 
dextra en sinistra? Bestaat er een valvulaire of een ostium atresie 
en in hoeverre is de pulmonalis stam bij de atresie betrokken? 
3. Waar ontspringen de vaten, die de longcirculatie van bloed voor-
zien (ductus, collateralen)? Ideaal is het, wanneer de longcirculatie 
in zijn geheel „in kaart gebracht" kan worden. Aantal, oorsprong, 
verloop en formaat van deze arteriën dient bekend te zijn. Hiertoe 
is selectief opspuiten van alle collateralen van enige importantie te 
prefereren boven niet selectieve aortografie (tenzij bij een zuigeling). 
'A-Va ml. contrast/kg per collateraal is in het algemeen voldoende. 
4. Bestaat er communicatie tussen opgespoten collateralen en een 
„normaal" arteria pulmonalis systeem of vasculariseren deze de 
longen of bepaalde longgedeclten rechtstreeks? 
5. Zijn er Stenosen in het verloop van de collateralen en/of op de over-
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gang van collateraal -> arteria pulmonalis respectievelijk collate-
raal ->• longhilus? De waarnemingen van Macartney c.s. (1973, 
1974) zijn belangrijk. Zij vinden in de regel een sténose op de 
overgang van collateraal -> arteria pulmonalis; een drukgradient 
van 60 mmHg of meer is daarbij geen uitzondering, ook wanneer 
de sténose angiografisch niet zichtbaar is. 9 Van de 10 patiënten, bij 
wie directe vascularisatie van de longen zonder tussenkomst van een 
arteria pulmonalis systeem plaats heeft, hebben belangrijke Stenosen 
(locaal of traject) in het verloop van deze collateralen, bij voorkeur 
in het hilus gebied; ook hier worden soms gradiënten van minstens 
50 mmHg gevonden. Deze obstructies werden door angiografie, 
drukmeting en/of postmorlaal onderzoek aangetoond en bevinden 
zich distaal van de plaatsen, die eventueel geschikt lijken te zijn voor 
aansluiting op een graft naar de rechter ventrikel. 
6. Lenen de centraal gelegen en perifere pulmonalis vaten zich voor 
reconstructie (zie paragraaf chirurgische behandeling) en is er een 
indruk te verkrijgen over de weerstand, die de rechter ventrikel zal 
ondervinden indien deze aangesloten wordt op deze vaten? Is het 
arteria pulmonalis systeem te hypoplasiisch, zijn er Stenosen (zie 5), 
is er een weerstands pulmonale hypertensie? 
7. Het is de moeite waard de „wedge" druk in de venae pulmonales te 
meten via het foramen ovale. Hoewel er geen statistische correlatie 
blijkt te bestaan tussen deze wiggcdruk en de gemiddelde arteria 
pulmonalis druk blijkt uit een onderzoek van Hawker en Celermajer 
(1973): 
1. Een verhoogde vena pulmonalis wedge druk is een betrouw-
bare indicatie voor het bestaan van een verhoogde druk in de 
arteria pulmonalis. 
2. Een normale vena pulmonalis wedge druk betekent, dat de 
arteria pulmonalis druk normaal is of hoogstens licht verhoogd. 
Zieklebeloop 
De variaties in het ziektebeloop zijn groot en zo afhankelijk van het long-
circulatie patroon, dat het beste verwezen kan worden naar de paragraaf 




Conservatieve behandeling is nimmer doel op zich zolang de afwijking niet 
chirurgisch is gecorrigeerd (zie volgende paragraaf). De grootste behoefte aan 
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therapie hebben die patiënten, bij wie de longcirculatie óf te gering, of te ruim 
is. De geringe longcirculatie manifesteert zich in een met de leeftijd toenemen-
de cyanose, eventueel gepaard gaande met hypoxic aanvallen. Het gevaar 
bestaat, dat met O* toediening en acidóse bestrijding getracht wordt mèèr 
dan een kortstondige verbetering te bereiken, terwijl de beste therapie bestaat 
in het tijdig stellen van de diagnose en zo mogelijk een operatie, waarvoor op 
jonge leeftijd vooralsnog een shunt operatie het meest in aanmerking komt 
(zie volgende paragraaf). 
Voor patiënten met een te ruime longcirculatie komen digitalis therapie en, 
zo nodig, diuretica in aanmerking. De veelvuldige luchtweginfecties nood-
zaken soms tot moeilijke en langdurige therapie met antibacteriële middelen. 
Incidenteel is onderbinden van een of enkele collateralen een laatste red-
middel. 
Chirurgische behandeling 
Naarmate patiënten met een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect 
meer gehandicapt zijn, stijgt de behoefte aan chirurgische therapie, die er 
vanzelfsprekend op gericht zal zijn een zo normaal mogelijk circulatie 
patroon te bereiken. Dit houdt in: 
1. Sluiten van het ventrikel septum defect. 
2. Construeren van een verbinding tussen de rechter ventrikel en het 
arteria pulmonalis systeem. 
3. Opheffen van de belangrijkste aorto-pulmonale verbindingen, via 
welke de longcirculatie tot dan toe heeft plaatsgevonden. 
Het is niet de opzet van dit proefschrift de chirurgie van dit vitium in extenso 
te bespreken; wel zal getracht worden de grote lijn te onderkennen in de 
problematiek rond de chirurgische mogelijkheden èn onmogelijkheden. 
Enkele algemene opmerkingen: 
Correctie van deze afwijking betekent een grote ingreep, die alleen met be-
hulp van extracorporele circulatie technieken kan plaatsvinden (Lillehei c.s. 
1955, Rastelli c.s. 1965, Ross en Somerville 1966, Kirklin en Karp 1970, 
Kouchoukos c.s. 1971, McGoon c.s. 1973, Pacifico c.s. 1974, Bonchek c.s. 
1974). Sommigen prefereren daarbij diepe hypothermie tot 20 à 18° С en 
circulatie stilstand CBarratt Boyes 1971a, 1971b, 1973, Subramanian c.s. 
1973, Hamilton c.s. 1973). 
Correctie is in principe alleen mogelijk, indien een goed ontwikkeld arteria 
pulmonalis systeem aanwezig is. Slechts incidenteel en bij hoge uitzondering 
is dit doenlijk bij een unilaterale arteria pulmonalis atresie of bij een bila­
terale atresie, wanneer de anatomie van de collateralen zich hiertoe leent, de 
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longcirculatie groot en de longvaatweerstand laag is (Wallace c.s. 1969). De 
verhouding longvaat-Zlichaamsweerstand dient ^ 0,6 te zijn (McGoon en 
Wallace 1973), maar in 2 recente artikelen deelt McGoon nu de mening van 
Doty en Pacifico, dat een pulmonalis atresie met bilaterale arteria pulmonalis 
atresie („truncus type IV") chirurgisch niet corrigeerbaar is (Doty c.s. 1972, 
Pacifico c.s. 1974, Berry en McGoon 1974, McGoon c.s. 1975). 
Constructie van een verbinding tussen rechter ventrikel en de arteria pul-
monalis betekent nimmer, dat het atretische gebied op eenvoudige wijze ge-
opend of gereseceerd kan worden. In principe zal van een klephoudende 
graft tussen de rechter ventrikel en het arteria pulmonalis systeem gebruik 
gemaakt moeten worden. 
Hoe ouder en groter de patient is, die deze operatie ondergaat, des te wijder 
kan de te implanteren graft zijn, wat betere vooruitzichten biedt op langdurig 
succes. Hoe jonger en kleiner het kind is, des te geringer zijn, noodgedwon-
gen, de afmetingen van de graft, wat consequenties heeft tijdens de groei, 
zodat de kans op re-operatie later niet denkbeeldig is. 
De categorie kinderen, bij wie de meeste behoefte aan een totale correctie 
bestaat, is die met een geringe collaterale longcirculatie. Zoals besproken is 
onder de paragraaf „klinisch diagnostische aspecten", zijn dit juist de zuige-
lingen en jonge kinderen. Dit impliceert grote technische moeilijkheden, een 
minder wijde graft en arteria pulmonalis vaten, die soms een uitwendige 
diameter hebben van slechts enkele mm. 
Enkele meer specifieke details: 
Sluiten van het ventrikel septum defect: 
Dit is niet het grootste probleem. Hiervoor zijn technieken ontwikkeld, 
die bij de correctie van de tetralogie van Fallot in gebruik zijn (Kirklin en 
Karp 1970, Snijders 1970, Starr c.s. 1973, Sunderland c.s. 1973). Het ven-
trikel septum defect wordt met een patch zò gesloten, dat de linker kamer 
als enige ventrikel op de aorta is aangesloten. 
Construeren van een verbinding tussen de rechter ventrikel en het arteria 
pulmonalis systeem: 
Over de beste wijze, waarop de verbinding tussen de rechter ventrikel en de 
arteria pulmonalis geconstrueerd kan worden, zijn de discussies nog niet 
gesloten. In 1954 implanteerden Lillehei c.s. (1955) bij een 20 maanden oud 
kind de gedeeltelijk atretische pulmonalis stam rechtstreeks hoog in de rechter 
ventrikel, waar overigens elke aanduiding van een infundibulum ontbrak. 
Door het ontbreken van een klep ontstond postoperatief een systolisch-diasto-
lisch geruis. Rastelli c.s. (1965) construeerden bij een 21/2 jaar oud meisje 
een buisvormige graft van eigen pericard weefsel tussen de voorzijde van de 
rechter ventrikel en de bifurcatie van de arteria pulmonalis. Ook hier ontbrak 
nog een klep. In 1966 implanteerden Ross en Somerville (1966) voor het 
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eerst een aorta homograft ( = allograft) met aortaklep bij een 8 jarige jongen, 
die dankzij een aantal collatcralen naar een normaal arteria pulmonahs 
systeem in leven was gebleven Ook nu nog bepleiten zij deze techniek, die 
inmiddels bij minstens 30 pulmonahs atresie patiënten reeds 3 tot 8 jaar goede 
resultaten opgeleverd heeft zonder noodzaak tot re-opcratie (Somerville en 
Ross 1975, Somerville 1975, persoonlijke mededeling) Een groot voordeel 
is, dat een natuurlijke klep gebruikt wordt, die geen haemolyse en geen 
thrombo-emboheen veroorzaakt Nadelen zijn de optredende degeneratieve 
veranderingen in de wand van de graft, welke tot kalkafzetting leiden met 
kans op stenosering van het klep ostium De klep zelf verkalkt met Boven-
dien wordt de klep vaak enigszins insufficient (Gonzales-Lavin en Ross 1970, 
Маіг с s 1974, Somerville in 60% van de gevallen, 1975) Niet elk centrum 
heeft echter de beschikking over menselijk kadaver aorta's, terwijl de sterili­
satie en het in voorraad houden van diverse maten een probleem is Ook het 
inhechten van een dergelijke graft is technisch moeilijk door het korte 
proximale aorta gedeelte voor de klep, zodat er kans op compressie en af-
knikken van het klepgebied bestaat, zelfs wanneer de bij de homograft be­
horende voorste mitrahs slip gebruik wordt om de anastomose met de rechter 
ventrikel zo gunstig mogeli|k aan te leggen McGoon e s (1970, 1973) ge­
bruiken eveneens aorta homografts met klep, maar merken op, dat het lot 
van zo'n klep op de langere duur nog onbekend is De optredende klep in-
sufficientie wordt in het algemeen goed verdragen 
De groep van Kirklin (Kouchoukos e s 1971, Doty e s 1972, Kirklm 1973, 
Pacifico e s 1974) propageren het gebruik van een aorta klep homograft, 
welke gemonteerd is binnen een metalen ring Klep en ring worden in een 
dacron buisprothese gevat, om de kans op misvorming van het klep ostium 
te verkleinen Wanneer een goed arteria pulmonahs systeem aanwezig is, wor­
den met deze techniek eveneens goede resultaten bereikt, hoewel ook deze 
klep enigszins insufficient wordt Een dacronbuis prothese, welke een xeno­
graft ( = heterograft) varkensklep be\at, biedt het grote voordeel, dat geen 
menselijke aorta klep meer nodig is, verkalking van de wand uitblijft, en dat 
deze steriel in diverse maten in de handel verkrijgbaar is (14-30 mm in­
wendige diameter) De resultaten lijken bemoedigend te zijn (Bowman с s 
1973, Henry e s 1974, Hollingsworth es 1974) Damelson (1973), Pacifico 
с s (1974) en Mair с s (1974) zijn inmiddels van de homograft techniek ook 
op deze laatste heterograft methode overgegaan 
Tenslotte is er de mogelijkheid van de Bjork-Shiley schijfklep, gemonteerd 
in een Dacron graft, zoals door Cooley en Huse (1973) gebruikt worden, 
waarbij geen klep insufficientie optreedt, maar sinds 1974 is ook Cooley 
overgegaan op de xenograft (Kyger с s 1975), zodat geconcludeerd mag 
worden, dat op dit ogenblik in een aantal grote centra deze zg „Hancock" 
dacron buisprothese met varkensklep gebruikt wordt Zowel de homograft 
als de xenograft klep biedt bovendien het voordeel t o ν de Bjork-Shiley 
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klep, dat geen anticoagulantia therapie nodig is. Een ander voordeel van de 
in een dacronbuis prothese gemonteerde klep is het feit, dat de plaats van de 
klep in de thorax minder vooraf bepaald is, en beter aangepast kan worden 
aan de locale situatie, dan wanneer een aorta homograft gebruikt wordt. 
Druk van buitenaf en afknikking van de graft zijn zo gemakkelijker te voor-
komen. 
In een editorial is McGoon (1974) wel van mening, dat langzamerhand de 
tijd aangebroken is voor bezinning op de vraag welke methodiek de beste 
resultaten oplevert, ondanks de tekortkomingen. Maar welk soort klep en 
welke graft ook gebruikt wordt, het blijkt tot de mogelijkheden te gaan be-
horen de rechter ventrikel te verbinden met de longcirculatie, mits een 
origineel arteria pulmonalis systeem aanwezig is, eventueel zelfs wanneer 
er geen continuïteit tussen de arteria pulmonalis dextra en arteria pulmonalis 
sinistra bestaat, in welk geval een bifurcatie prothese gebruikt kan worden. 
Opheffen van de belangrijkste aorto-pulmonale verbindingen, via welke de 
longcirculalie tot dan toe heeft plaatsgevonden: 
Het onderbinden van deze vaten is een gewichtig onderdeel van de operatie. 
Immers na de correctie is hun rol uitgespeeld en vanaf dat ogenblik betekent 
elke niet gesloten collateraal een overbodige extra belasting van hart en 
longcirculatie in de zin van een links-rechts shunt. De operatie dient dan 
ook te beginnen met het vrij prepareren en identificeren van de angiografisch 
aangetoonde collateralen. Afhankelijk van hun verloop, kan dit betekenen, 
dat afgeweken moet worden van de gebruikelijke toegangsweg via een 
mediane sternotomie en dat tevens een laterale thoracotomie noodzakelijk is, 
meestal aan de kant waar de aorta descendens gelegen is (McGoon c.s. 1975). 
Brom prefereert een bilaterale voorste thoracotomie met dwarse sternotomie 
(1975, persoonlijke mededeling). Indien grote collateralen open blijven, wordt 
de operatie zelf bemoeilijkt door overvloedige bloed-toevoer naar het hart 
tijdens de extracorporeie circulatie en de postoperatieve periode kan zo zwaar 
belast worden, dat alsnog een relhoracotomie nodig is om deze vaten te 
ligeren (Ross en Somerville 1966, DoVy c.s. 1972, Kirklin 1973, Heng 1974, 
McGoon c.s. 1975). Vanzelfsprekend geldt een en ander ook voor eerder 
gemaakte chirurgische anaslomosen. 
De leeftijd, waarop totale correctie kan plaats hebben: 
McGoon c.s. (1973) prefereren een leeftijd gelegen tussen de 5 en 12 jaar. 
Bonchek c.s. (1974) raden de ingreep bij zuigelingen af, maar Barratt Boyce 
corrigeert desnoods enkele dagen oude zuigelingen met behulp van diepe 
hypothermie en circulatie stilstand, omdat de collateralen ontwikkeling dan 
nog gering is en het risico van een primaire totale correctie kleiner lijkt 
te zijn dan dat van een shunt operatie gevolgd door een correctie op latere 
leeftijd. 
Indien een totale correctie technisch nog niet uitvoerbaar geacht wordt 
wegens hypoplasie van het arteria pulmonalis systeem of omdat het kind 
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nog te jong is, kan tijd gewonnen worden met een palliatieve shunt 
operatie, welke tevens een lumenvergroting van het arteria pulmonalis 
systeem beoogt. Hiervoor komen de „Waterston" en „Blalock" anastomose 
in aanmerking (zie ook pagina 36 e.V., Cooley en Hallman 1966, Waldhausen 
c.s. 1968, Kyger c.s. 1975), óf een korte dacron graft van 5 of 6 mm door-
snede, welke tussen de aorta ascendens en de arteria pulmonalis (dextra) 
geplaatst wordt (McGoon c.s. 1975). Deze laatste anastomose heeft het 
belangrijke voordeel van een goed gedoseerde shuntgrootte en is bij de de-
finitieve correctie gemakkelijk op te heffen. Op de complicaties van de 
„Waterston" shunt en de technische moeilijkheden bij het sluiten daarvan 
werd reeds gewezen (pagina 37, Gay en Ebert 1973, Clarke 1973). 
Als in het geval van een minimale longcirculatie na een goed angiografisch 
onderzoek onzekerheid blijft bestaan over het al dan niet aanwezig zijn van 
hel arteria pulmonalis systeem, is een proefthoracotomic aan te bevelen om 
niet het risico te lopen een volwaardige arteria pulmonalis te missen (zie ook 
patient 1 en 5). Wordt een arteria pulmonalis gevonden, dan is een shunt 
operatie aangewezen. 
G. EIGEN WAARNEMINGEN EN SAMENVATTING 
Bij het bestuderen van een groep van 19 patiënten, allen met een pulmonalis 
atresie + ventrikel septum defect, is het duidelijk geworden, dat er binnen 
deze diagnose behoefte bestaat aan nadere preciesering. Allerlei variaties 
komen voor en steeds is het de aard van de longcirculatie, die centraal staat 
in het klinische beeld, de prognose en de chirurgische (on-) mogelijkheden. 
Daarom is ook gezocht naar een rubricering, die klinisch bruikbaar is en 
die meer de nadruk legt op het vascularisatie patroon van de longen, dan 
op de atresie van het ostium pulmonale zelf, zonder flagrant strijdig te zijn 
met de huidige embryologische inzichten. 
Als indeling voor de pulmonalis atresie + ventrikel septum defect is ge-
kozen: 
Type 1: met „normaal" arteria pulmonalis systeem. 
Type 2: met unilaterale arteria pulmonalis atresie. 
Type 3: met bilaterale arteria pulmonalis atresie. 
Type 4: met gecompliceerd vascularisatie patroon. 
ad type 1: Pulmonalis atresie + ventrikel septum defect met „normaal" 
arteria pulmonalis systeem: Het arteria pulmonalis systeem is 
beiderzijds normaal aangelegd en hiervan wordt voor de longcirculatie geheel 
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Pulmonalii atresie + VSD - Indeling in 4 typen. 
T y p e l : Pulmonalis atresie + VSD met „normaal" a. pulmonalis systeem. Het „nor-
male" arteria pulmonalis systeem kent 4 basispatronen, weergegeven in de 
bovenste 4 schema's: 
met normale pulmonalis stam, 
partiele pulmonalis stam atresie, 
volledige pulmonalis stam atresie, 
pulmonalis stam atresie met onderbroken continuïteit tussen de 
arteria pulmonalis dextra en sinistra. 
N.B. Gemakshalve worden deze 4 basis patronen tot één schema vereenvoudigd, waarin 
de pulmonalis stam gestippeld is weergegeven. Dit stoort niet, omdat het bij een chirur-
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gische correctie in principe weinig verschil maakt of de pulmonalis stam al dan niet 
atretisch is. Een bifurcatie prothese ondervangt de eventueel onderbroken continuïteit 
tussen de a. pulmonalis dextra en sinistra. 
Bij het „normale" a. pulmonalis systeem verloopt de indirecte bloed toevoer via 
(zie fig. 4): 
Type la: Minuscule, angiografisch niet of nauwelijks aantoonbare verbindingen. 
Type 1b: De ductus arteriosus (Botalli), eventueel een bilaterale ductus. 
Type 1c: Grotere, angiografisch goed aantoonbare collateralen. 
Type ld: Een meer gecompliceerd vascularisatie patroon. Een „normaal" a. pulmonalis 
systeem wordt gevascularisccrd zoals onder a, b of c, maar bovendien wordt 
een enkel longgcdeelte rechtstreeks vanuit de aorta van bloed voorzien zonder 
tussenkomst van de a. pulmonalis. 
Fig. 5 - Type 2 
Type 2: Pulmonalis atresie + VSD + unilaterale arteria pulmonalis atresie (agencsie?). 
Schema links: a. pulmonalis sinistra atresie. 
Schema rechts: a. pulmonalis dextra atresie. 
Fig. 6 - Type 3 Fig. 7 - Type 4 
Type 3: Pulmonalis atresie + VSD + bilaterale arteria pulmonalis atresie (agenesie?). 
Type 4: Pulmonalis atresie + VSD + gecompliceerd vascularisatie patroon, niet onder 
type 1, 2 of 3 vallend. Een grotendeels rudimentair a. pulmonalis systeem en 
een meer of minder goed ontwikkeld collateralen stelsel bestaan naast elkaar. 
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of in belangrijke mate gebruik gemaakt Bloedaanvocr naar het arteria pul-
monalis systeem vindt plaats via 
a Minuscule, angiografisch met of nauwelijks aantoonbare verbin-
dingen (patient 1). 
b De ductus arteriosus (patiënten 2, 3 en 4) (bij hoge uitzondering 
een bilaterale ductus) 
с Grotere collateralen, welke angiografisch zichtbaar zijn Talloze 
variaties op dit thema zijn mogelijk (patiënten 5 t/m 10) 
d. Een meer gecompliceerd vasculansatie patroon. Er is een „nor-
maal" arteria pulmonahs systeem, dat bloed ontvangt zoals onder 
a, b en с genoemd, maar bovendien wordt een enkel longgedeelte 
rechtstreeks vanuit de aorta of grote vaten gevasculanseerd zonder 
tussenkomst van de arteria pulmonahs (patient 1 en 6) 
ad type 2. Pulmonahs atresic + ventrikel septum defect met unilaterale 
arteria pulmonahs atresic Een long heeft een normale arteria 
pulmonahs en ontvangt bloed als bij type 1 De andere long wordt recht­
streeks en geheel via collatera'en gevasculanseerd, zonder tussenkomst van 
het atretische arteria pulmonahs systeem (patient 11) 
ad type 3. Pulmonahs atresie + ventrikel septum defect met bilaterale arteria 
pulmonahs atresie Beide longen worden rechtstreeks en geheel 
via collateralen doorstroomd Het arteria pulmonahs systeem is geheel 
atretisch (patiënten 12 t/m 18) 
ad type 4 Pulmonahs atresie + ventrikel septum defect met gecompliceerd 
vasculansatie patroon, dat niet onder type 1, 2 of 3 te rangschik-
ken is Een grotendeels rudimentair arteria pulmonahs systeem en een meer 
of minder goed ontwikkeld netwerk van aorto-pulmonale collateralen be-
staan naast elkaar (patient 19) 
Deze groep van 19 patiënten lijkt enerzijds tamelijk representatief te zijn 
voor de diverse vormen van pulmonahs atresie + ventrikel septum defect, 
anderzijds lijken al deze (en eventueel toekomstige) patiënten in deze indeling 
ondergebracht te kunnen worden 
Patient 1 M R Ç geboren in 1955 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek Een sinds de geboorte cyanotisch meisje maakte vanaf de 7e 
maand hypoxie aanvallen door In de 2c intercostale ruimte rechts was cen graad 2 
continu gcruisje hoorbaar toen zij in 1957 voor het eerst, bijna 2 jaar oud, in Nijmegen 
poliklinisch gezien werd Na niet selectieve veneuze en a r t ende angiografie wordt als 
diagnose gesteld „Pulmonahs atresie met ventrikel septum defect en dextro-posilie van 
de aorta, inoperabel wegens het geheel ontbreken van het arteria pulmonahs systeem 
De geringe longcirculatie vindt vanuit de aorta plaats via 2 direct naar de rechter long 
verlopende collaterale arterien 
De totale invaliditeit, de ernstige cyanose, het ontbreken van een goed continu geruis 
en het radiologische beeld rerhtvaard-gen in 1963 op 8 jarige leeftijd, een herhaling 
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Patient !. M.R. Pulmonalis atresie + VSD, type 1. met „normaal" arteria pulmonalis 
systeem. 
A. „Coeur en sabot" met ingezonken conus pulmonalis. Spaarzame longvaattekening. 
B. RV angiografie: Blind eindigend uitstroomgebied. Overrijdende zeer wijde aorta. 





D. Selectieve angiografie ¡η de „Blalock" anastomose. Een goed ontwikkeld „normaal" 
a. pulmonalis systeem blijkt aanwezig te zijn. 
E. Partiële atresie van de pulmonalis stam. 
F. Zowel het a. pulmonalis systeem is afgebeeld, als 2 aorto-pulmonalc collateralen, 
die ter hoogte van T5 - T6 uit de aorta ontspringen en naar de rechter long verlopen. 
G. Selectieve vulling van de meest craniaal gelegen collateraal. Communicatie met 
het a. pulmonalis systeem is onwaarschijnlijk. 
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van het onderzoek. Ditmaal wordt selectieve angiografie vanuit de rechter kamer ver-
richt. Het uitstroomgebied eindigt blind doch wederom worden slechts de 2 eerder 
gevonden collateralcn naar de rechter long zichtbaar, zonder enige aanduiding van een 
arteria pulmonalis systeem en zonder open ductus. Een linkszijdige proeflhoracotomie 
levert toch een normaal gelegen, slap gevulde arteria pulmonalis sinistra op met een 
uitwendige diameier van 7 mm. zodat het mogelijk is een „Blalock" anastomose aan 
de linker zijde uit te voeren. De validiteit verbetert hierna opmerkelijk en blijft ge-
durende 5 jaar aanvaardbaar. Een graad 3 continu geruis infraclaviculair links maakt 
een goed functionerende shunt hoogst waarschijnlijk. 
In 1968 wordt de linker arteria subclavia selectief opgespoten en aldus kan een nor-
maal aangelegd, redelijk ontwikkeld arteria pulmonalis systeem retrograad gevuld wor-
den met goede continuiteit tussen de rechter en linker lak; er is wel een uitgebreide 
ostium atresic met partiele stam atresie. 
Op 14 jarige leeftijd wordt met succes een totale correctie uitgevoerd (Leiden, afd. 
Thoraxchirurgie, Hoofd Prof. Dr. A. G. Brom) door middel van een aorta klep homo-
graf t met dacron buis prothese als verbinding tussen de rechter kamer en de arteria 
pulmonalis bifurcatie. De „Blalock" anastomose wordt opgeheven, de collateralen ont-
wikkeling is gering en wordt ongemoeid gelaten. Tot nu toe is het meisje in uitstekende 
conditie met slechts een graad 2 „pulmonalis" insufficiëntie geruis. 
Beschouwing: 3 punten zijn belangrijk: 
1. De 2 ter hoogte van T5 - T6 uit de aorta ontspringende collaterale 
artcricn verzorgen een deel van de rechter boven- en onderkwab 
en hebben geen communicatie met de arteria pulmonalis dextra, 
tenzij zover perifeer, dat dit angiografisch niet waarneembaar is. 
Kennelijk zijn deze functioneel van weinig belang geweest, gelet op 
de ernstige invaliditeit met hypoxic aanvallen van destijds. 
2. Een proeflhoracotomie geeft pas de informatie, dat de linker arteria 
pulmonalis normaal aangelegd is en een redelijk kaliber heeft, zodat 
een palliatieve shunt operatie mogelijk is. 
3. Ontwikkeling van functioneel enigszins belangrijke collateralen 
heeft niet plaats gevonden in de 8 jaren, die vooraf gingen aan de 
shunt operatie, hoewel daar, gezien de ernstige hypoxic, grote be-
hoefte aan bestond. 
Patient heeft een pulmonalis atresie + VSD en behoort tot „type 1" met een 
„normaal" arteria pulmonalis systeem. Omdat de longcirculatic voornamelijk 
tot stand komt via kleine, angiografisch moeilijk herkenbare collateralen, 
is verdere rubricering tot „type l a" mogelijk. De 2 rechtstreeks en zonder 
tussenkomst van de arteria pulmonalis naar de rechter long verlopende 
collateralen kunnen bij deze typering betrokken worden door de patient te 
rangschikken onder „type lad". Dit biedt de mogelijkheid een ingewikkeld 
vascularisatie patroon betrekkelijk eenvoudig weer te geven. 
Samenvatting: 
Patient met een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect, bij wie aan-
vankelijk een geheel ontbrekend arteria pulmonalis systeem verondersteld 
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Tabel 2. Overzicht van 19 patienlen met een pulmonalis atresie met ventrikel septum defect 
Leeft 
^ . Geb. Geb. Grav. + Fam. Gezins Leeft. Leeft.
 л No. Pat. Gesl. . „ . . opn. Ovcrl. jaar gevv. partus afw. no. M. P. l eodz . 
Nijmegen 
1. MR 9 '55 3000 gb. — 2/3 26 26 8 mnd 2 jr — 
2. HP α" '65 3800 gb. — 1/2 27 29 2 dg 2Vi·. jr — 
3. RA cf '70 4000 griep — 6/6 40 41 2 dg 6 mnd — 
6e wk 
4. WA 9 '69 1350 M. diabetes; zusje 4/4 40 39 1 dg 1 dg 4 mnd 
praem.dysm. VSD 
5. DS cf '70 3000 gb. — 2/2 31 33 17 dg 5 mnd 7 mnd 
6. KE cf '73 3500 gb. — 2/2 27 30 Π dg 4 mnd — 
7. EA cf '62 2000 gb. — 2/3 23 27 6 wk 4 jr 
8. AH cf '66 3700 gb. — 1/1 29 33 1 dg IVs jr 
9. JS 9 '71 4000 gb. — 2/2 24 32 ? 8 mnd 
10. SS 9 '69 3000 gb. — 1/2 27 33 ? З г jr 
11. BI 9 '63 3000 gb. — 1/2 27 27 6 wk 49/io jr 
12. VA cf '61 2000 niet iden- — 4/8 29 31 1 dg 8 mnd 
tieke 
tweeling 




14. SJ 9 '68 3000 gb. — 3/4 24 27 44° jr 44» jr 
15. WH cf '69 3700 sectio — 4/4 40 43 3 dg 3 dg — 
16. MM cf '71 3500 gb. — 2/2 28 30 3 jr 3 jr — 
17. VJ cf '63 2900 Rö contact — 3/6 34 29 2 mnd 642 jr — 
2e mnd. 
18. GM 9 '66 3700 gb. M. 3/3 38 43 ? 9 mnd — 
palato-
schizis 
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wordt Een procfthoracotomie op 8 jarige leeftijd toont aan, dat een goede 
pulmonalis sinistra aanwezig is, waarop een „Blaloek" anastomose gemaakt 
kan worden Selectieve angiografie in de arteria subclavia sinistra bewijst 
later het bestaan van een pulmonalis atresie met partiele stam atresie en een 
„normaal" aangelegd, redelijk ontwikkeld arteria pulmonalis systeem 
(type 1). Totale correctie met behulp van een aorta klep homograft, die 
verlengd is met een dacron buisprothese wordt met succes uitgevoerd, nu 
6 jaar geleden 2 Rechtstreeks en zonder tussenkomst van de arteria pul­
monalis naar de rechter long verlopende colldteralen worden ongemoeid 
gelaten 
Patient 2 Η Ρ (5 geboren in 1965 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek Sinds de geboorte is dit kind elders bekend geweest wegens 
een cyanotisch Vitium cordis en vanaf de 6e levensmaand ook op de kindercardiologischc 
polikliniek in Nijmegen Ondanks de ernstige cyanose en voedingsmocilijkhcdcn was er 
van ouders ¿ijde een sterke dissimulatie zodat het kind 2 9/12 jaai oud was (gewicht 
12 kg) alvorens toestemming voor opname en analyse vci kregen werd 
Hij IS het eerste kind van deze oudcis Er bestond een grote vcrmoe'dheid bij de ge-
ringste inspanning met sterke dvspnoe, hi| hurkte met en had geen hypoxic aanvallen 
maar klaagde veel over hoofdpijn en braakte regelmatig De jongen was diep cyanotisch 
en hij hijgde reeds in rust, een geruis was nimmer hoorbaar geweest en ook bij opname 
in de kliniek afwezig, de harttoncn waren luid Het haemoglobine gehalte bedroeg 
inmiddels 15 т т о И , het aantal eiytrocyten 10 χ lO'-'/l en de haematoenct 0,77 1/1 
Radiologisch heeft het hart een klompvorm met een ronde apex en een ingezonken 
pulmonalis gebied De longvaattckening vertoont een fijn reticulaire tekening mei een 
transparant hilus gebied Grote collaterale vaten zijn niet zichtbaar 
Hartcatheterisatic en angiografie worden via punctie van de vena femoralis verricht 
De poliklinisch gestelde diagnose wordt bevestigd pulmonalis atresie + venti ikel 
septum defect Het uitstroomgebied van de rechter ventrikel eindigt blind De aorta 
•taat in dextro antcro positie is sterk verwijd en heeft een normaal links gelegen arcus 
Vanuit het hals gebied verlopen enkele sterk gekronkelde collateialcn, functioneel van 
ondei g.schikte betekenis, naar het ci amale thorax gedeelte 
Het arteria pulmonalis systeem wordt afgebeeld via een lange open ductus aitcnosus, 
die dun van kaliber en alleen op de laterale opnamen zichtbaar is De arteria pulmonalis 
dextra is wijd, de arteria pulmonalis sinistra daarentegen hvpoplastisch De centrale 
stpm ι« zeer ondiep en moet over een /ekcre afstand atrelisch zijn 
Verloop een palliatieve shuntopcratic in de vorm van een ± 5 mm wijde aorta ascen-
densar tena pulmonalis dextia ( Waterston') anastomose wordt uitgevoerd (1968) en 
bij inspectie blijkt er inderdaad een wit strengetje gelegen te zijn tussen de rechter 
kamer en de blinde stomp van de pulmonalis stam Postoperatief is de gewenste ver­
betering van de algemene toestand opgetreden en nam de cyanose af Met de groei 
van het kind echter is ook de anastomose wijder geworden Het hart is nu flink vergroot 
en de rechter hilus zeer vaatrijk geworden, wel is nog een graad 2 3 systolisch-diastolisch 
geruis hoorbaar rechts mfraclaviculair Het haemoglobine gehalte is gedaald tot 9 mmol/1 
en de artenele saturane gestegen tot 85% 
Onlangs vond hercathetensatie met selectieve angiografie in de arteria pulmonalis plaats, 
door de vencus ingebrachte catheter via het ventrikel septum defect en de aorta ascen-
dens door de anastomose heen te voeren Of de ductus nog open is werd niet duidelijk 
Er beslaat nu een hyperkinetische pulmonale hypertensie met een lage longvaatweer-





Patient 2. H.P. Pulmonalis atresie + VSD, type 1, met „normaal"" a. pulmonalis systeem 
en open ductus arteriosus. 
A. Typische hartconfiguratie met ronde apex en ingezonken pulmonalis gebied. Spaar­
zame longvaattekening. 
B. RV angiografie: Het a. pulmonalis systeem is normaal aangelegd. De ductus arterio­
sus is op de voor-achterwaartse opname niet zichtbaar. Dextro-positie van de aorta. 
C. Blind eindigend RV uitstroomgebied; antero-positie van de aorta. De lange ductus 
arteriosus heeft een dun kaliber en is evenals de dwarsgetroffen a. pulmonalis goed af­
gebeeld. 
KW 
Dit houdt in, dat de rechter ventrikel door een klephoudende graft met de artena pul-
monahs verbonden wordt 
Beschouwing· 
Gedurende 21/) jaar had dit kind een vita minima met een kleine ductus als 
voornaamste bloedtocvoer en blijken de aanwezige kleine collaterale artenen 
niet voorkómen te hebben, dat het haemoglobine gehalte steeg tot gevaarlijk 
hoge waarden. Geen van deze toevoerende vaten veroorzaakte enig systolisch 
of systolisch-diastolisch geruis De ductus blijkt alleen op de laterale angio 
opnamen zichtbaar te zijn, de blinde stomp van de artena pulmonahs stam 
is traai afgebeeld op de frontale opnamen 
Patient behoort tot „type 1" met een „normaal" arteria pulmonahs systeem. 
Omdat de ductus arteriosus open is, is een verdere differentiatie tot „type lb" 
mogelijk 
Samenvatting-
Een vanaf de geboorte bestaande ernstige cyanose zonder geruis blijkt te 
berusten op een pulmonahs atresie + ventrikel septum defect met partiele 
stam atresie en een „normaal" artena pulmonahs systeem (type 1) met open 
ductus arteriosus (type lb). Een „Waterston" anastomose verbetert de al-
gemene toestand aanzienlijk. De jongen komt in aanmerking voor correctie 
met behulp van een klephoudende graft. 
Patient 3 R A <3 geboren in 1970 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek Dit kind werd elders reeds op de 2e levensdag opgenomen 
wegens cyanose Na enkele maanden met toenemende cyanose en voedingsmoeilijkhedcn 
werd hij, een half jaar oud, naar aanleiding van de eerste hypoxie aanval in de Nijmeegse 
kinderklimck opgenomen Het gewicht bedroeg 5900 gram, de cyanose was ernstig en 
een cardiaal geruis ontbrak Het haemoglobine gehalte was met 12,3 mmol/l zeer hoog 
evenals de haematocnet 0,60 1/1 
Radiologisch heeft de hartconfiguratie de typische vorm met een opgewipte apex en een 
ingezonken pulmonahs gebied De longvaattekening is spaarzaam, de aortaboog is links 
gelegen 
Hartcatheterisatic en angiografie bevestigen de vermoedelijke diagnose pulmonahs 
atresie + ventrikel septum defect, maai leveren ook een aantal noodzakelijke details 
Het uitstioomgebied van de rechter kamer eindigt blind, collateralen ontbreken, en de 
uiterst geringe longcirculatie vindt plaats via de (nog) open ductus Botalli Het artena 
pulmonahs systeem is normaal aangelegd, maar hypoplastisch ten opzichte van de zeer 
wijde aorta Over de uitgebreidheid van de atresie zelf wordt geen informatie verkregen, 
maar deze was op dat ogenblik ook niet noodzakelijk 
Verloop de anatomische verhoudingen maken een aorta ascendens-artcna pulmonalis 
dextra („Waterston") anastomose mogelijk, welke ingreep zonder complicaties woidt 
uitgevoerd De jongen is nu 41/2 jaar oud en nog in goede conditie met een graad II-III 
systolisch-diastolisch geruis infraclaviculair rechts 
Beschouwing: 
De ductus is een half jaar lang de voornaamste toegangsweg naar de long-
circulatie geweest, zonder dat collateralen een waarneembare bijdrage hierin 
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I) 
Patient 3. R.A. Pulmonalis atresia + VSD. type 1, met „normaal" a. pulmonalis systeem 
en open ductus arteriosus. 
Л. Vrijwel identieke hartconfiguratie als patient 2. Uiterst spaarzame longvaattekening. 
B. RV angiografic; Blind eindigend infundibulum en overrijdende aorta. 
C. „Normaal" a. pulmonalis systeem, hoewel sterk hypoplastisch t.ο.ν. de in dextro-
positie staande aorta. Collateralen ontbreken. 
D. De ductus is zichtbaar. Ontbrekende praeductale isthmus vernauwing en postductale 
verwijding. De ductus is meer in de stroomrichting vanuit de aortaboog gelegen, dan 
naar de aorta descendons toe gericht. 
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geleverd hebben Indien de ductus zich voortijdig gesloten zou hebben, 
zouden geen andere wegen beschikbaar zijn geweest en zou het kind, wellicht 
in een hypoxic aanval, gesuccombeerd zijn Het kleine kaliber en de lengte 
van de ductus in combinatie met de hoge bloed haematocnet hebben de 
stroomsnelheid door de ductus stellig zo gereduceerd, dat een geruis niet 
hoorbaar was Binnenkort zal door sondering van de chirurgische anastomose 
verdere informatie verkregen dienen te worden in hoeverre de pulmonahs 
stam atretisch is, pulmonale hypertensie is redelijkerwijs uitgesloten gelet 
op het geruis en het radiologisch beeld Correctie met behulp van een graft, 
van welke aard dan ook, als verbinding tussen de rechter kamer en de arteria 
pulmonahs, lijkt tot de reële mogelijkheden te behoren 
Patient is een representant van „type 1", eventueel type 1b, wanneer de open 
ductus arteriosus bij de rubricering betrokken wordt 
Samenvatting 
Bij een cyanotische zuigeling zonder geruis wordt de diagnose gesteld op een 
pulmonahs atresie + ventrikel septum defect met „normaal" arteria pul-
monahs systeem (type 1) De ductus arteriosus blijkt de voornaamste toe-
voerweg voor de longcirculatie (type 1b) Na een „Watcrston" anastomose 
treedt een grote validiteitsverbelermg op Een totale correctie met behulp 
van een klep houdende prothese is wellicht mogelijk 
Patient 4 W A O geboren in 1969 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek Na een zwangerschap van 34 weken werd dit meisje praema 
tuur en dysmatuur geboren met een gewicht van 1350 gram De Ie levensdag werd /IJ 
van de verloskundige afdeling overgenomen wegens een bij huilen toenemende cyanose 
De moeder was 40 jaar oud en had een ernstige zwangersthaps diabetes die met in-
suline behandeld werd Het oudste meisje van dit ge7in stond op de wachtlijst voor 
operatieve sluiting van een groot ongeLomplicccrd ventrikel septum defect 
Tijdens de eerste levensweken ontwikkelde zich een graad 2 systolisch-diastolisch ge-
ruisjc infraclaviculair links Ondanks extra zuurstof toediening in de couveuze bleef de 
cyanose bestaan, zodat, mede gezien het radiologische beeld en het electroLdrdiogram, 
een pulmonahs atresie vermoed werd Na 3' < maand was het gewicht gestegen tot 
3000 gram en werd tot intracardialc analyse overgegaan 
Er bestaat inderdaad een pulmonahs atresie + venti ikel septum defect, zonder een 
angiografisch herkenbaar blind eindigend uitstroomgebied van de rechter kamer De 
aorta staat in typische dextro-antcro positie, heeft een rechts gelegen arcus en descen-
deert intrathoracaal eveneens rechts De arteria anonyma bevindt zich volgens ver-
wachting aan de linker zijde en splitst zich normaal in de linker arteria carotis en 
subclavia Aan de basis van de arteria anonyma gaat bovendien een vat af, even fors 
van kaliber als de beide carotiden, dat met een bocht naar links aangesloten is op het 
arteria pulmonahs systeem op de plaats waar normaliter de ductus arteriosus gelegen 
is Waarschijnlijk is er een sténose op de overgang naai de arteria pulmonahs Van hier-
uit wordt een beiderzijds fraai ontwikkeld arteria pulmonahs systeem tot in de kleine 
vertakkingen zichtbaar, de stam lijkt geheel atretisch te zijn Zichtbare collateralen 
ontbreken 
Wegens toenemende cyanose en vocdingsmoeilijkheden woidt op de leeftijd van ruim 
41/2 maand en een gewicht van 3600 gram een thoracolomie rechts ondernomen teneinde 
een „Waterston anastomose te maken Brad>cardie aanvallen nopen echter af te zien 
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Patient 4. W.A. Pulmonalis atresie + VSD, type 1, met „normaal" a. pulmonalis systeem 
en ductus arteriosus. 
RV angiografie: Het uitstroomgebied van de RV is niet duidelijk als zodanig herkenbaar; 
rechts gelegen arcus aortae en ao. descendens. De ductus arteriosus is links tussen de 
a. anonyma en de a. pulmonalis gelegen; sténose op de overgang naar de a. pulmonalis. 
Normaal aangelegd a. pulmonalis systeem; Collateralen van enige betekenis ontbreken. 
van een zijdelings afklemmen van de aorta ascendens zodat besloten moet worden tot 
een shunt volgens Potts, tussen de rechts gelegen aorta descendens en de arteria pul-
monalis dextra. 2 Dagen later succombccrt het kind. 
Obductie: Er bestaat een uitgebreide ostium pulmonale atresie zonder macroscopisch 
herkenbare klepstructuur. Het uitstroomgebied van de rechter kamer is met moeite te 
vinden en wordt gevormd door een uiterst nauw, blind eindigend, 10 mm lang kanaal, 
dat slechts voor een dunne sonde toegankelijk is. Het is gelegen tussen de voorste ven-
trikel wand en de smalle crista supravcntricularis. Direct achter de crista bevindt zich 
het grote ventrikel septum defect, even boven de m. Lancisi. De aorta staat in sterke 
dextro-antero-positie boven het ventrikel septum defect. De tricuspidalis klep is nor-
maal. Het foramen ovale wordt maar gedeeltelijk door de válvula bedekt. Een vena cava 
superior sinistra persistens draineert via de sinus coronarius in het rechter atrium. De 
links gelegen 13 mm lange ductus is ± 2 mm wijd en heeft op de overgang naar de 
arteria pulmonalis een locale sténose. De beide arteriae pulmonales en hun vertakkingen 
zijn geheel normaal, evenals de venae pulmonales. De pulmonalis stam daarentegen 
heeft een lumen van slechts 1 à 2 mm en eindigt atretisch in de richting van het rechter 
ventrikel myocard. Collateralen ontwikkeling ontbreekt; de chirurgische anastomose 
heeft een inwendige diameter van ± 2 mm. 
Nabeschouwing: 
Het is opmerkelijk, dat op 21 kinderen met een pulmonalis atresie + ven-
trikel septum defect, van wie ons de zwangerschaps anamnese goed bekend is, 
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2 maal een ernstige diabetes mellitus en 1 maal een zwangcrschaps diabetes 
voorkomt, welke met insuline behandeld werden. Op pagina 50 worden 
enkele opmerkingen gemaakt over diabetes en congenitale hartafwijkingen. 
Op het kwalitatief uitstekende angiogram is het rechter ventrikel uitstroom-
gebied niet als zodanig herkenbaar, maar achteraf is dit niet verwonderlijk 
gezien het rudimentaire karakter daarvan. Indien angiografisch een uit-
stroomgebied niet aangetoond kan worden, houdt dit niet de garantie in, 
dat het ook werkelijk anatomisch ontbreekt. 
Bij deze patient was de diagnose pulmonalis atresie + ventrikel septum 
defect met normaal arteria pulmonalis systeem dankzij de doorgankelijke 
ductus niet moeilijk, maar hoe zou de diagnose, bij onbekendheid met dit 
ziektebeeld, geluid hebben, indien de ductus zich spontaan gesloten zou 
hebben vòòr het tijdstip van intracardiale analyse? Door het (nog?) ontbreken 
van collatcralen zou het arteria pulmonalis systeem wellicht angiografisch niet 
zichtbaar geworden zijn. Slechts een proefthoracotomie (of obductie) zou de 
diagnose: pulmonalis atresie ( + ventrikel septum defect met goed arteria 
pulmonalis systeem) aangetoond hebben, maar daarmee tevens de principiële 
operabiliteit. Sommigen zouden deze patient, gezien de literatuur en eigen 
ervaringen, het praedicaat „pseudotruncus" gegeven hebben. Dit bevordert 
de helderheid niet. De enig correcte benaming is: ostium pulmonale atresie + 
ventrikel septum defect met een „normaal" arteria pulmonalis systeem en 
vrijwel atretische pulmonalis stam (type 1, eventueel type 1b, indien de ductus 
bij de typering betrokken wordt). 
Dergelijke kinderen zijn in principe toegankelijk voor een shuntoperatie op 
jonge leeftijd en komen later in aanmerking voor een definitieve correctie. 
Het ogenschijnlijk ongewone vat tussen de arteria anonyma en de pulmonalis 
bifurcatie is niet uitzonderlijk bij een rechts gelegen arcus aortae en moet 
gezien worden als een normaal links gelegen ductus. (Bahnsen en Blalock 
1950, Donkers 1968, Edwards en McGoon 1973, Bruins 1973). Embryolo-
gisch beschouwd is immers de arteria anonyma, als contralaterale pendant 
van de arcus aortae, het restant van de 4e aorlaboog, die voor het overige 
aan die zijde verloren is gegaan. De ductus heeft als distale deel van de 6e 
kieuwboog arterie de verbinding gevormd tussen de arteria pulmonalis en 
dorsale aorta. Dit vat zal nog vaker in verschillende variaties aangetroffen 
worden bij de hierna te bespreken patiënten. 
Samenvatting: 
Na een ernstige zwangcrschaps diabetes wordt een praematuur en dysmatuur 
kind geboren (1350 gram) dat een pulmonalis atresie + ventrikel septum 
defect met een rechter aortaboog blijkt te hebben. De longcirculatie komt 
tot stand via de links gelegen ductus arteriosus. 
Het kind succombeert op de leeftijd van 41/2 maand, 2 dagen na het maken 
van een anastomose volgens Potts. Er bestaat een uitgebreide ostium pul-
monale atresie met een partiële atresie van de hypoplastische stam, een 
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overigens normaal arteria pulmonalis systeem (type 1) en een nauwe ductus 
arteriosus als enige macroscopisch herkenbare verbinding tussen de aorta 
en de arteria pulmonalis type (1b) 
Patient 5 D S ζ5 geboren in 1970 (¿ie ovemcht) 
Andmnese en onderzoek Op de leeftijd van 2 maanden werd de¿c patient voor het 
eerst poliklinisch ge/icn wegens een vanaf de geboorte aanwezige cyanose Er bestond 
een graad I a II continu geruisje boven de gehele linker thorax, maximaal in het in-
fraclaviculaire gebied Toen reeds werd de diagnose pulmonalis atiesie + ventrikel 
septum defect vermoed met de mogelijkheid van een open ductus arteriosus of enige 
collateralen ontwikkeling Omdat de algemene toestand betrekkelijk goed was, werd 
nog niet tot nadere analyse overgegaan 4 Maanden oud traden voor het eerst hypoxic 
aanvallen op met ernstige cyanose, waarna opname volgde 
Radiologisch is het hart matig vergroot, de longvaattekening spaarzaam De aortaboog 
ligt links 
De diagnose pulmonalis atresie + ventrikel septum defect wordt door intracardiaal 
onderzoek bevestigd Het uitstroomgebied van de rechter kamer is angiografisch niet 
met zekerheid afgebeeld Wel bestaat de indruk, dat er een normaal aangelegd arteria 
pulmonalis systeem is, maar langs welke weg de geringe longcirculatie tot stand komt, 
wordt niet duidelijk 
De ductus arteriosus wordt niet afgebeeld, zodat het meest waarschijnlijk is, dat colla-
tcralen in verbinding staan met de arteria pulmonalis Van aortografie wordt afgezien, 
omdat de aorta niet via het ventrikel septum defect gesondeerd kon worden De arteria 
subclavia dextra ontspringt niet op de normale plaats uit de arteria anonyma, maar 
lijkt meer cramaalwaarts buiten het gezichtsveld af te gaan 
Besloten wordt tot een rechtszijdige proefthoracotomie over te gaan in de hoop een 
„Waterston shunt te kunnen maken BIJ de exploratie worden echter wel enkele weinig 
ontwikkelde collateralen gevonden, doch de arteria pulmonalis dextra komt niet a vue 
Onverrichter zake wordt beëindigd met als conclusie „pseudotruncus zonder arteria 
pulmonalis systeem" (sic) 3 Weken later succombcert het kind op de leeftijd van 7 
maanden 
Obductie Er is een ostium pulmonale atresie met een herkenbaar rechter kamer uit-
stroomgebied dat blind in het myocard eindigt Het venti ikel septum defect is groot 
en voor de crista supraventriculans gelegen Ter hoogte van de trachea bifurcatie ont-
springen uit de aorta descendens enkele dunne artenen Een naar de linker long 
voerend vat loopt epibronchiaal met de hoofdbronchus mee en maakt verbinding met 
de arteria pulmonalis sinistra juist voordat deze in de longhilus verdwijnt Enkele voor 
de rechter long bestemde weinig ontwikkelde collateralen passeren de trachea aan de 
voorzijde en duiken rechtstreeks de hilus binnen zonder zichtbare communicatie met de 
arteria pulmonalis dextia Het arteria pulmonalis systeem blijkt alleszins goed ont-
wikkeld te zijn met een normale continuïteit tussen de rechter en linker tak, die elk een 
uitwendige diametei hebben van 6 a 7 mm De pulmonalis stam verliest snel zijn kaliber 
in de richting van het hart en eindigt atletisch even voor het myocard Een 
macroscopische aanduiding van een ductus of ligamcntum artenosum ontbreekt Zoals 
op het angiogram vermoed werd, ontspringt de arteria subclavia dextra inderdaad ver 
cramaalwaarts uit de arteria anonyma, zodat deze als het ware van boven af uit de hals 
de rechter arm vasculanseert 
Nabeschouwing 
Ofschoon het arteria pulmonalis systeem angiografisch eigenlijk was aan-
getoond, werden bij de exploratie wel de dunne collateralen gevonden, maar 
is de arteria pulmonalis dextra, die daar direct onder verborgen lag, met à 
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Patient 5. D.S. Pulmonalis atresie + VSD, type 1. met „normaal" a. pulmonalis systeem. 
Λ. RV angiografie: Het RV uitstroomgebied is niet met zekerheid afgebeeld. Sterke 
dextro-positie van de aorta. Geen praeductale isthmus vernauwing. 
B. De a. subclavia dextra ontspringt niet uit de a. anonyma. Het a. pulmonalis systeem 
is uiteindelijk zichtbaar; de wijze waarop vulling plaats vindt is niet duidelijk. 
vue gekomen. Een aorto-pulmonale anastomose zou in principe mogelijk 
geweest zijn, eventueel later een definitieve correctie. Dat durante operalione 
de diagnose gesteld werd op een „pseudotruncus zonder arteria pulmonalis 
systeem", moge een aanwijzing zijn, dat de terminologie rond dit ziektebeeld 
niet altijd even helder is (zie pag. 17). 
De postmortale correcte diagnose luidt: ostium pulmonale atresie + ventrikel 
septum defect met proximale atresie van de hypoplastische stam en 
overigens normaal arteria pulmonalis systeem (type 1). Enkele weinig ont­
wikkelde, uit de aorta descendens ontspringende collateralen staan in ver­
binding met de arteria pulmonalis (type 1c). Tegenwoordig is het onze ge­
woonte bij twijfel aan het bestaan van een arteria pulmonalis systeem prae-
operatief steeds aortografie te verrichten, desnoods via de arteria femoralis, 
indien de aorta niet via het ventrikel septum defect bereikt wordt. 
Samenvatting: 
Een 7 maanden oude zuigeling succombeert 3 weken na een rechtszijdige 
proefthoracotomie onder de diagnose: pulmonalis atresie + ventrikel septum 
defect zonder arteria pulmonalis systeem en geringe collateralen ontwikkeling. 
Bij obductie blijkt er een ostium pulmonale atresie te bestaan ( + ventrikel 
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septum dcfecl) met proximale atresie van de hypoplastische stam Het arteria 
pulmonalis systeem blijkt toch normaal aangelegd te zijn (type 1) Uit de 
aorta descendens ontspringende, weinig ontwikkelde collateralen staan m 
verbinding met de arteria pulmonalis (type le) De ductus of een ligamentum 
artenosum ontbreekt macroscopisch 
Patient 6 К Ь (5 geboren in 1974 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek Patient, die wegens een chcilo gnatho palatoschizis met 
vocdingsmoeilijkhcdcn op de 11e levensdag elders opgenomen werd Geleidelijk ont­
wikkelde zich een niet ernstige cyanose 4 Maanden oud volgde overname ter analyse 
van zijn Vitium cordis, daar inmiddels ook een graad II continu geruis ontstaan was, 
maximaal op hel craniale thoraxgedcclte en links duidelijker dan rechts 
Radiologisch heeft het hart de vorm van een liggend ei, met een ingezonken conus 
pulmonalis Het mediastinum reikt ver naar rechts als gevolg van een rechts gelegen 
arciis aortac, waardoor ook de vena cava superior verplaatst is De longvaattekening 
is niet belangrijk toegenomen 
Analyse vindt plaats op de leeftijd van 472 maand, op een gewicht van 4,5 kg Het uit-
slioomgebied van de rechter ventrikel eindigt blind, de aorta overrijdt het ventrikel 
septum defect, de arcus aortae en aorta thoiacalis liggen rechts van de wervelkolom, 
terwijl de arteria anonyma, zoals te verwachten valt, links gelegen is Via het ventrikel 
septum defect wordt angiografie m de arcus verricht Fen links gelegen ductus vormt 
de verbinding tussen de arteria anonyma en een vaatsystcem, dat in alle opzichten grote 
gelijkenis heeft met een echt arteria pulmonalis systeem Bovendien zijn er 2 accessoire 
vaten die contrast naar de longen voeicn Een vat ontspringt vermoedelijk eveneens uit 
de arteria anonyma en verloopt van links boven rechtstreeks schuin naar rechts onder, 
waar een deel van het rechter ondergebied gevasculariscerd wordt Het andere vat ont­
springt ter hoogte van T6 links uit de (rechts gelegen) aorta descendens, kruist in een 
horizontaal verloop de wervelkolom en verliest zich in de linker long De intensieve, 
gelijkmatige contrast verdeling over beide longen bevestigt de klinische indruk dat de 
longcirculatie (nog') alleszins aanvaardbaar is De longcirculatie wordt berekend op 
l'/i maal de lichaamscirculatic De „wedge" druk in de vena pulmonalis dextra, ge­
meten via het foramen ovale is laag, gemiddeld + 7 mmHg 
Beschouwing 
De jongen is multipel gestoord en heeft afgezien van zijn pulmonalis atresie 
en de inmiddels chirurgisch gesloten cheilo-palatoschizis nog een coloboma 
retinae, bovendien is hij psychomotorisch geretardeerd Er is een grote 
overeenkomst met patient 4 in het basis patroon van de pulmonalis atresie 
Ook hier is er een rechter arcus, een linker ductus en een arteria pulmonalis 
systeem Het duidelijke herkenbare blind eindigende rechter kamer uitstroom-
gcbied is geen contradictie de aanwezige collateralen zijn overblijfselen van 
de oorspronkelijke verbindingen tussen de dorsale aorta en de plexus pul­
monalis, die bij deze jongen een duidelijke bijdrage leveren in de longcircula­
tie. Of de stam geheel of gedeeltelijk atretisch is, werd niet duidelijk bij dit 
eerste onderzoek, maar is van ondergeschikt belang In principe lijkt deze 
afwijking corrigeerbaar, doch in feite behoeft hieromtrent waarschijnlijk geen 
beslissing genomen te worden wegens de tevens bestaande mentale retardatie. 
Patient behoort tot „type 1" en wegens de open ductus tot „type 1b". Verdere 
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Patient 6. К.E. Pulmonalis atresic + VSD, type 1, met „normaal" a. pulmonalis systeem, 
ductus arteriosus en collateralen 
Α. Eivormig hart met ingezonken conus pulmonalis. Rechter arcus aortae. De longvaat-
tekening is niet goed te beoordelen. 
B. RV angiografie: Goed herkenbaar, blind eindigend infundibulum en overrijdende 
aorta. 
C. en D. Rechts gelegen arcus en aorta descendens. Linker ductus arteriosus en „nor­
maal" a. pulmonalis systeem. Bovendien directe collateralen uit de a. anonyma en aorta 
descendens t.h.v. T6. 
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rubricering leidt tot „type Ibd", omdat de voornaamste longcirculatie via het 
normale arteria pulmonalis systeem tot stand komt met slechts enkele directe 
collateralen van de aorta naar bepaalde longgebieden 
Samenvatting: 
Een ohgofrene patient met een chcilo-gnatho-palaloschizis en een coloboma 
retinae heeft bovendien een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect 
met „normaal" arteria pulmonalis systeem 
Het blind eindigende rechter ventrikel uitstroomgebied is goed herkenbaar. 
De aorta boog is rechts gelegen, de doorgankelijke ductus arteriosus links. 
Enkele collateralen vasculanseren vanuit de aorta rechtstreeks enkele long-
gebieden, zonder tussenkomst van de arteria pulmonalis 
Patient 7 E Α β geboren in 1962 (71e overzicht) 
Anamnese en onderzoek Toen deze jongen op de leeftijd van З1'» jaar voor het eerst 
voor cardiologisch onderzoek kwam, had hij in totaal reeds 2 jaar in een ziekenhuis 
elders doorgebracht onder een beeld, dat steeds begon met een bemoeilijkte piepende 
ademhaling en cyanose en dat uitliep op een ernstig bronchiolitis-achlig beeld Onder 
goede omstandigheden was hij niet blauw en waren er weinig klachten Wel vond hij, 
later, dat , andere kinderen altijd te wilde spelletjes deden" Er was tot dan toe geen 
diagnose gesteld 
Zijn algemene conditie was goed, hij had een spastische hoest en een minimale cyanose 
in rust, die bij huilen duidelijker werd De thorax stond in inspiratie stand met een 
voussure links De auscultane was kenmerkend een gespleten Ie harttoon (ejcctie klik) 
en een graad III continu geruis links infraclaviculair, axillair en op de rug De tensie 
bedroeg 125/90 mmHg 
Radiologisch is het hart kloek zonder typische vorm met een enigszins verstreken conus 
pulmonalis, de aorta boog is rechts gelegen evenals de aorta thoracalis De linker hilus 
is zwaar en vertoont enkele grotere dwars getroffen bloedvaten, de rechter hilus is veel 
ijler van aspect De longvaattckenmg is links toegenomen, rechts duidelijk spaarzamer 
Analyse wordt een half jaar later verricht per punctie van de vena en arteria femoralis 
Het rechter kamer uitstroomgebied eindigt blind, de aorta slaat in dextro-antero-positie 
boven het grote ventrikel septum defect, de arcus ligt rechts evenals de aorta thoracalis 
Meer selectieve angiografie toont aan, dat vanuit de links gesitueerde arteria anonyma 
een zeer wijd vat ontspringt, sterk geslingerd verlopend naar de hilus van de linker long, 
die een massale hoeveelheid contrast aangeboden krijgt Een deel van het contrast loopt 
via een vat van betrekkelijk gering kaliber horizontaal voor de wervelkolom langs 
t h ν T4 naar rechts om het craniale deel van de rechter long te verzorgen Mede gezien 
de laterale opnamen is het waarschijnlijk, dat dit de originele arteria pulmonalis is Het 
is echter onmogelijk de cathetei in dit geslingerde vat verder perifeer te schuiven, zodat 
drukmeting en eventueel nadere selectieve angiografie niet mogelijk zijn De druk in dit 
vat, bij de oorsprong uit de arteria anonyma, is even hoog als in de arcus 90/65 mmHg 
De rechter onderkwab ontvangt geen of weinig contrast, ook met via elders ontspringen­
de collateralen 
Beschouwing: 
De jongen is nu 13 jaar oud en maakt het goed, ofschoon zijn validiteit be­
perkt is De cyanose is minimaal en het geruis is nog luid, systolisch-diasto­
lisch van aard Zoals bij de patiënten 4 en 6 ligt ook bij deze jongen de 





Patient 7. E.A. Pulmonalis atresic + VSD, type 1, met „normaal" a. pulmonalis systeem 
en ruime collateralen ontwikkeling. 
Α. Kloek hart met verstreken conus pulmonalis. Rechter aorta boog. De linker hilus is 
zwaarder dan de rechter. 
B. Angiografie in de a. anonyma: Geslingerd verlopende collateraal naar de linker long 
hilus. 
C. De long doorbloeding rechts is aanmerkelijk minder dan links. 
D. Waarschijnlijk partiele atresie van de pulmonalis stam. 
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linker long heeft dan ook grote overeenkomst met een links gelegen ductus 
zoals besproken in de ziektegeschiedenis van de 2 bovengenoemde kinderen. 
Verschillen zijn: het zeer wijde kaliber, het geslingerd verloop en de inmon-
ding in de arteria pulmonalis, die niet op de normale ductus plaats ligt, maar 
in het hilus gebied. Embryologisch maakt het uiteraard wel verschil of dit 
vat de distale 6e aortaboog is of een aorto-pulmonale collateraal, maar 
functioneel niet. De jongen is voornamelijk of vrijwel geheel van dit vat 
afhankelijk. Omdat de linker long gemakkelijk veel contrast verwerkt en ter 
plaatse een graad III continu geruis te horen is, is de longvaatweerstand links 
kennelijk laag en blijft er weinig contrast voor de rechter long over; de toe-
voerende „arteria pulmonalis" is dan ook dun van kaliber. De radiologische 
bevindingen op de conventionele thorax opname zijn hiermee overigens ge-
heel in overeenstemming. Ik meen, dat het vooralsnog moeilijk is meer in-
formatie over de longcirculatie en de longvaatweerstand te verkrijgen, temeer 
omdat het foramen ovale waarschijnlijk dicht is, zodat de veneuze „wedge 
pressure" in de linker vena pulmonalis niet meetbaar is. Indien chirurgische 
correctie overwogen wordt, moet ernstig onder ogen gezien worden dat: 
1. Geen volstrekte zekerheid bestaat over het aanwezig zijn van een 
goed bruikbaar arteria pulmonalis systeem, waarop de rechter ven-
trikel via een graft aangesloten dient te worden. 
2. Met de gebruikelijke diagnostische methodieken hieromtrent ook 
geen nieuwe informatie verkregen lijkt te kunnen worden. 
3. De nu bestaande indirecte en ruime bloedtoevoer naar de linker 
long opgeheven moet worden, terwijl het niet zeker is, dat dit ge-
hele circulatie gebied door de rechter ventrikel overgenomen wordt. 
Het schijnt mij op dit ogenblik toe, dat totale correctie te ongewis is. Patient 
behoort waarschijnlijk tot „type 1", eventueel „type 1c", tenzij de grote 
aorto-pulmonale collateraal de originele ductus arteriosus is. In dit geval zou 
„type 1b" juister zijn. Te ver doorgevoerde typering is echter niet mogelijk 
bij deze ingewikkelde vormen. 
Samenvatting: 
Een nu 13 jarige jongen maakt als zuigeling meerdere malen een bronchiolitis-
achtig beeld door. De nauwelijks waarneembare cyanose doet aanvankelijk 
niet aan een vitium cordis denken. Op 5 jarige leeftijd wordt de diagnose 
„pulmonalis atresie + ventrikel septum defect met rechter aortaboog en 
ruime longcirculatie" gesteld. Het infundibulum van de rechter ventrikel 
eindigt blind. Een graad III continu geruis links infraclaviculair en op de rug 
blijkt veroorzaakt te worden door een wijde collateraal, die, uit de links ge-
legen arteria anonyma ontspringend, naar de linker longhilus verloopt en 
aldaar verbinding maakt met het arteria pulmonalis systeem (type 1c). Het is 
dubieus of voldoende nadere informatie verkregen kan worden over de vraag 
of totale correctie mogelijk is. 
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Patient 8. A.H. Pulmonalis atresie + VSD, type 1, met „normaal" a. pulmonalis systeem 
en sterke ontwikkeling van collateralen. 
Α. Vrij groot hart met opgewipte apex; breed mediastinum; toegenomen longvaat-
tekening. 
B. Aortografie: Bi/ar verloop van wijde collateralen, ontspringend uit de linker a. carotis 
en de aorta descendens t.h.v. T4 en T7-8. 
C. Partiële atresie van de pulmonalis stam. 
D. Op de late opnamen is het „normale" a. pulmonalis systeem afgebeeld, dat beide 
longen geheel vascularisecrl. 
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Patient 8 A H (5 geboren in 1966 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek 18 Dagen oud was reeds bekend, dat er een geringe, bij huilen 
nauwelijks toenemende cyanose bestond en een graad II continu geruis boven de linker 
thorax De harttonen waren ongewoon luid, een geruis afkomstig van het hart zelf 
ontbrak 
Radiologisch is het hart groot, de apex opgewipt, de pulmonalis hoek leeg, de long-
vaattekening was toen al sterk toegenomen De aorta ascendens maakt de indruk ver 
naar rechts te reiken, de links gelegen arcus ver naar links 
Omdat de algemene toestand relatief goed bleef en de diagnose van meet af aan 
duidelijk was, kon observatie gedurende 16 maanden poliklinisch plaatsvinden 
Geleidelijk werd ook duidelijk, dat hij mentaal ernstig geretardeerd is en op laag debiel 
niveau functioneert, zoals later bevestigd is 16 Maanden oud vindt analyse plaats op 
een gewicht van 9 kg Uit het angiogram blijkt, dat het uitstroomgebied van de rechter 
ventrikel blind eindigt De aorta overrijdt een groot ventrikel septum defect, reikt ver 
naar rechts en is zeer wijd van kaliber, de aorta boog is links gelegen De ruime long-
circulatie vindt langs indirecte weg plaats, maar de interpretatie is door overprojectie 
moeilijk Aortografie toont een uiterst ingewikkeld en bizar verloop van vele wijde 
collaterale artenen aan, ontspringend uit 
1 Waarschijnlijk de linker arteria carotis 
2 Aoita descendens t h v T4 
3 Aorta descendens t h ν T7-8 
Op de latere opnamen is goed waarneembaar, dat tenminste een aantal van deze vaten 
draineren naar een oorspronkelijk en goed aangelegd arteria pulmonalis systeem, waar­
van op de laterale opnamen vermoedelijk een rest van de stam retrograad gevuld wordt 
Beschouwing: 
2 Weken post partum was al een duidelijk continu geruis hoorbaar. Daarom 
mag met zekerheid gesteld worden, dat dit uitgebreide collatcralen patroon 
antcnataal tot ontwikkeling moet zijn gekomen; het is ondenkbaar, mede 
tegen de achtergrond van de patiënten, 1 t/m 5, dat dit pas na de geboorte 
ontstaan zou zijn Wellicht is deze pulmonalis atresie ontstaan na de for-
mering van de arteria pulmonalis, maar voordat de verbindingen tussen de 
dorsale aorta en de plexus pulmonalis in regressie gingen. Of de oligofrenie 
en de pulmonalis atresie aan dezelfde noxe toegeschreven mogen worden is 
speculatief en blijft buiten beschouwing Opmerkelijk is wel, dat in de groep 
van 14 meer gecompliceerde patiënten 6 t/m 19 7 maal oligofrenie voorkomt. 
Patient behoort tot „type 1". Zonder verdere selectieve angiografie van de 
diverse collateralen is niet uit te maken of alle collaterale artenen op het 
originele arteria pulmonalis systeem draineren, (type 1c) of dat ook recht-
streekse collateralen aanwezig zijn (type led) Gezien de hoge artenele zuur-
stof verzadiging van 93% en het nog steeds luide continu geruis over de 
gehele linker thorax met als punctum maximum het mfraclaviculaire en linker 
halsgebied, mag aangenomen worden, dat de longvaatweerstand ook nu nog 
laag is Theoretisch lijkt de jongen wel operabel te zijn, feitelijk behoeven 






Patient 9. J.S. Pulmonalis atresle + VSD, type 1, met „normaal" a. pulmonalis systeem 
en ruime collaterale!] ontwikkeling. 
Α. Kloek hart met verstreken harttaille. Rechts gelegen arcus aortae en ao. deseendens. 
Toegenomen longvaattekening. 
B. en C. Geen aanduiding van een RV uitstroomgebied; rechter aortaboog. 
D. Aortografic via het VSD: Ingewikkeld vaatverloop van collateralen. 
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E. en F. Op de late opnamen is het „normale" a. pulmonalis systeem goed afgebeeld. 
Partiële atresie van de pulmonalis stam. 
Samenvatting: 
Een oligofrene jongen met een minimale cyanose heeft een pulmonalis atresie 
+ ventrikel septum defect met ruime longcirculatie. Deze komt tot stand 
via een aantal wijde, geslingerd verlopende collateralen, die uit de aorta 
descendens en uit een van de linker halsvaten ontspringen. De collateralen 
staan, minstens voor een belangrijk deel, in verbinding met een „normaal" 
arteria pulmonalis systeem (type 1c of led). 
Patient 9. J.S. Ç geboren in 1971 (zie overzicht). 
Anamnese en onderzoek: Vanaf de geboorte is dit meisje elders bekend wegens slecht 
drinken, matige groei en een asthmatisch beeld; cyanose ontbrak. Op de leeftijd van 
2 maanden oud werd wegens een continu geruis een open ductus vermoed, welke bij 
hartcatheterisatie echter niet bevestigd kon worden. Een „double outlet right ventricle" 
met pulmonale hypertensie en een rechts gelegen aortaboog leek het meest waar-
schijnlijk. 8 Maanden oud werd zij voor nadere analyse opgenomen in de Nijmeegse 
kinderkliniek met een gewicht van 8200 gram. 
Er bestaat geen manifeste cyanose bij deze vitale zuigeling. Aan het hart zelf ontbreekt 
een geruis; rechts infraclaviculair is er een graad III, over de verdere thorax een graad II 
continu geruis hoorbaar. 
Radiologisch is het hart kloek, de harttaille verstreken zonder typische configuratie. 
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De aorta boog en aorta desccndens zijn duidelijk rechts gelegen, de longvaattekening 
is toegenomen 
De diagnose ,pulmonalis atresie + ventrikel septum defect met indirecte longcirculatie ' 
kan gesteld worden Een uitstroomgcbied ontbreekt aan de rechter ventrikel De aorta 
staat in dextro antero positie en heeft een rechts gelegen arcus Door overprojectie is 
detail diagnostiek omtrent de longcirculatie onmogelijk, doch aortografie via het ven­
trikel septum defect verschaft meer informatie Ter hoogte van T4 ontspringen op een 
plaats een aantal vaten, die voor een gelijkmatige doorstroming van alle longgcdeeltcn 
zorgen Na І г seconde zijn de toevoerende collaleralen leeg en resteert een redelijk 
ontwikkeld arteria pulmonalis systeem, dat op de laterale opnamen waarschijnlijk ook 
de stam een emdweegs laat zien 
Beschouwing· 
Omdat de aorta via het ventrikel septum defect gesondeerd werd, kon de 
diagnose op jonge leeftijd al met een aantal details aangevuld worden zonder 
dat de arteria femoralis hiervoor gebruikt behoefde te worden De late op­
namen beelden het originele arteria pulmonalis systeem goed af, dat dus 
gevuld wordt via collaterale arterien uit de aorta descendens Dit geval laat 
nog eens durante vita zien, dat een pulmonalis atresie zelfs geen aanduiding 
van een rechter ventrikel uitstroomgcbied behoeft te hebben Het continu 
geruis over de gehele thorax pleit voor het ontbreken van een pulmonale 
hypertensie met hoge longvaatweerstand, hoewel het vooralsnog niet mogelijk 
lijkt hierover meer informatie te verwerven, ook de „wedge" druk in de 
vena pulmonalis was niet te bepalen omdat het foramen ovale niet toe­
gankelijk bleek te zijn Chirurgische correctie mag niet uitgesloten geacht 
worden, indien de toestand van het kind hierom zou vragen, hoewel dan 
nader selectief onderzoek van de collaterale arterien geïndiceerd is Het kind 
behoort tot „type 1" en wegens de bestaande collateralen tot „type 1c" 
Samenvatting 
Een continu geruis bij een niet cyanotische zuigeling leidt in eerste instantie 
abusievelijk tot het zoeken naar een open ductus Botalh, die niet gevonden 
werd Nadere analyse toont aan, dat collateralen bij een pulmonalis atresie 
+ ventrikel septum defect het continu geruis veroorzaken Er blijkt een 
„normaal" arteria pulmonalis systeem aanwezig te zijn en waarschijnlijk een 
proximale stam atresie Angiografisch ontbreekt het uitstroomgcbied van de 
rechter ventrikel 
Patient 10 S S <£ geboren in 1969 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek De zuigelingen tijd verliep zonder moeilijkheden met een 
goede gewichtstocname Cyanose was nimmer waargenomen, wel donkere lippen en 
nagels, ze had altijd een enigszins hijgende ademhaling Op het consultatie bureau 
werd ooit een geruisje vastgesteld en 1 jaar oud, werd een plaatselijke kinderarts be-
zocht, die een „Fallotachtig ' ziektebeeld vermoedde Bijna een jaar later werd ZIJ 
doorverwezen 
De algemene conditie is uitstekend, de cyanose betrekkelijk gering, de nagels zijn van het 
horlogeglastype De harttonen zijn luid, de eerste toon is gespleten (ejectie klik) Aan het 
hart zelf ontbreekt een geruis infraclaviculair rechts en halveiwegc de rug aan de 
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Patient 10. S.S. Pulmonalis atresie + VSD, type 1 (ot 4?) met „normaal" a. pulmonalis 
systeem? 
A. Typisehe hartconfiguiatie met rechter aortaboog; normale hilus vaten structuur ont-
breekt. 
B. RV angiografie: Het blind eindigende infundibulum is goed herkenbaar. Sterke 
dextro(-antciO)-positie van de aorta. 
C. Aortografie: Via een t.h.v. T5-6 ontspringende collateraal wordt een vaatsysteem 
gevuld, dat grote overeenkomst heeft met een (hypoplastisch) a. pulmonalis systeem. 
N.B.: t.h.v. T6 ontspringt een afzonderlijke collateraal, die een groot deel van de linker 
onderkwab vasculariseert! Type 4? 
D. Bij selectieve angiografie van het „pulmonalis systeem" blijft het linker onder gebied 
ongevuld. 
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rechter zijde wordl een graad III systolisch-diastolisch geruis gehoord, elders over de 
thorax is dit geruis wat zachter De bloeddruk bedraagt 120/90 mmHg 
Radiologisch is het hart kloek met een wat ronde, opgetilde apex, de conus pulmonalis 
is enigszins ingezonken de arcus aortae en aorta thoracalis zijn rechts van de wervel 
kolom gelegen, waardoor de vena cava naar rechts verplaatst is De longvaattekemng 
is eerder spaarzaam dan toegenomen hilus vaten zijn niet zichtbaar 
Analyse (3 4/12 jaai, 13,1 kg) Het uitstroomgebied van de rechter kamer eindigt blind, 
de aorta staat in dextro antero positie De arcus aortae en aorta thoracalis liggen rechts, 
de arteria anonyma links De geringe longcirculatie vindt indirect vanuit de aorta plaats, 
maar is door overprojcctie en te geringe contrast intensiteit met in details te beoordelen 
Aoitografic toont aan, dat ter hoogte van T5 6 een naar rechts verlopend vat uit de 
aorta descendens ontspringt, dat verbinding heeft met een vaatsysteem, dat zowel de 
gehele rechter long gelijkmatig van contrast voorziet als ook het boven en midden deel 
van de linker long Beide vaseulansane gebieden hangen samen via een ter hoogte van 
15 horizontaal verlopend relatief dun vat Het geheel lijkt op een hypoplastisch arteria 
pulmonalis systeem Onafhankelijk hiervan en, voor zover na te gaan, zonder onderlinge 
verbinding, verloopt er vanuit de aorta descendens ter hoogte van T6 links uit de aorta 
een extra collateraal, die minstens een groot gedeelte van de linker onderkwab van 
contrast voorziet Dit laatste gebied blijft ook ongevuld, indien het eerst beschreven 
vaatsysteem selectief opgespoten wordt De artende zuurstof saturatie waarde is 71% 
De bloeddruk in de toevoerende arterie naar het ogenschijnlijke arteria pulmonalis 
systeem bedraagt 40 65/15 mmHg (aorta 120/60 mmHg) de .wedge ' druk gemeten in 
de vena pulmonalis dextra is 23/15 mmHg en heeft de vorm van een goede artende 
curve De verhouding longcirculalic^ichaamscirculatie bedraagt ongeveer 1 op 3 
Verloop het nu 6 jarige meisje ontwikkelt zich goed, maar heeft een beperkte validiteit 
en een bij inspanning toenemende cyanose Het hacmoglobme gehalte stijgt tot nu toe 
niet 
Beschouwing 
Reeds enkele malen is de vraag gerezen of chirurgische therapie mogelijk is 
Het op een arteria pulmonalis gelijkende vaatsysteem lijkt echter te hypo-
plastisch om m aanmerking te komen voor een primaire correctie Dit „op te 
rekken" door een ruimere verbind ng met de aorta te maken is eveneens een 
hachelijke onderneming, zo dit technisch haalbaar zou zijn, omdat de bloed-
druk in het toevoerende vat al 40-65/15 mmHg bedraagt (althans 4 jaar ge-
leden) Voorlopig meen ik, dat dit meisje niet voor operatieve behandeling van 
haar Vitium in aanmerking komt, een proefthoracotomie is evt verantwoord 
Fascinerend blijft de vraag of het „pulmonaIis"-achtige vaatsysteem van 
origine behoort tot het 6e kieuwboog- of tot het collateralen stelsel Voor-
alsnog lijkt het, gezien de ligging, een arteria pulmonalis systeem te zijn De 
operabiliteit wordt hier waarschijnlijk echter niet zozeer bepaald door de 
vraag of dit de arteria pulmonalis is, maar door de hypoplasie van dit stelsel 
en de druk verhoudingen in dit vaatsysteem Patient behoort waarschijnlijk 
tot „type 1" met een „normaal" arteria pulmonalis systeem Verdere typering 
tot „type 1c respectievelijk led" is mogelijk, omdat zowel het arteria pul-
monalis systeem aanwezig is, als ook rechtstreekse aorto-pulmonale col-
lateralen Of zou dit kind beter tot type 4 met een gecompliceerd vasculan-
satie patroon gerekend moeten worden7 Een vraag, die op dit ogenblik niet 
beantwoord lijkt te kunnen worden 
128 
Samenvatting 
Bij een 6 jarig meisje met een blind eindigend rechter ventrikel infundibulum 
en een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect doet de vraag zich voor 
of chirurgische therapie mogelijk is Een vaatstelsel in de longen wekt de 
indruk een hypoplastisch arteria pulmonalis (6e kieuwboog) systeem te zijn. 
Een shunt operatie ligt niet voor de hand, ofschoon een proefthoracotomie 
ernstig overwogen moei worden 
Patient 11 В I Ç geboren in 1963 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek in de 5e levensweek werd op het consultatiebureau reeds een 
geruis gehoord Wegens recidiverende luchtweginfecties en aanvankelijk een slechte 
gcwichtstocname bleef ZIJ ruim 4 jaar onder controle bij de plaatselijke kinderarts en 
cardioloog Allengs was een geringe cyanose duidelijk geworden en raakte het meisje 
overmatig vermoeid bij spelen Bijna 5 jaar oud wordt ze voor verder onderzoek door-
verwezen 
Zt is een zwak begaafd meisje met een niet ernstige cyanose In de le intercostale 
mimte ι echts is een thrill palpabel en ter plaatse een graad IV systolisch-diastolisch 
geruis hoorbaar met opmerkelijk weinig uitstraling over de thorax Aan het hart zelf 
onlbieekt elk geruis, er is wel een systolische ejectie klik Het haemoglobine gehalte 
bedraagt 12,3 mmol/1, het aantal erytrocyten 6 χ IO1-/!, en de haematocriet 0,53 l/l 
De zuurstof saturane van het a r t e n d e bloed is 77-81% 
Radiologisch is het hart niet bijzonder groot en heeft het enigszins de vorm van een 
liggend ei, de дрех is opgetild, de conus pulmonalis ingezonken De arcus aortae is 
ι echts van de wervelkolom gelegen In de linker hilus is de vaatstructuur van een groot 
vat zichtbaar, de rechter hilus bestaat uit meerdere, ongewoon verlopende, deels dwars 
getroffen bloedvaten Ook de vaattekenmg in de beide longen is verschillend Links is 
deze minder dan normaal, rechts evident toegenomen met enkele wijdere vaatstructuren 
Analyse {4ч/и jaar, en aanvullend in 1975, 11 jaar oud) Pulmonalis atresia met een 
waarschijnlijk herkenbaar, blind eindigend uitstroomgebied De aorta overrijdt het hoog­
gelegen ventrikel septum defect, de arcus aortae en de aorta descendens liggen rechts 
van de wervelkolom Het vermoeden bestaat (en later in 1975 bevestigd), dat een lange 
open gebleven ductus aangesloten is op een normale arteria pulmonalis sinistra, die een 
normaal vertakkingspatioon heeft zonder collaterale bloedvoorziening De rechter long 
wordt direct vanuit de aorta descendens gevasculanseerd via 3 forse, grillig verlopende 
collaterale artenen de meest craniale ontspnngt op de grens T 3 - T 4 en loopt naar de 
rechter onderkwab, ter hoogte van T5 en T6 gaan 2 gekronkeld verlopende vaten af 
naar het rechter boven , midden en paracardiale onderveld De late opnamen wijzen 
uit dat beide longen volledig met contrast doorstroomd worden, hoewel de rechter meer 
intensief dan de linker, wat overeenstemt met de gewone thorax foto De verhouding 
longcirculatie/lichaamscirculatie bedraagt 2 3 Het gelukt met de ductus te sonderen 
en de druk in de arteria pulmonalis sinistra te meten, het foramen ovale is vermoedelijk 
gesloten, zodat ook de „wedge druk in de vena pulmomlis sinistra niet bepaald kon 
worden 
Verloop Het meisje volgt B L O onderwijs, is in rust betrekkelijk weinig cyanotisch, 
maar is gehandicapt door een tempo invaliditeit Het luide continu geruis rechts infra-
claviculair blijft onveranderd aanwezig 
Beschouwing 
Dit meisje is representant van een met zo frequent voorkomende pulmonalis 





Patient 11. B.I. Pulmonalis atresia + VSD, type 2, unilaterale a. pulm. dextra atresie. 
A. Enigszins eivormig hart. Rechts gelegen arcus aortae. Ongewone rechter hilus met in 
de bovenpool enkele dwarsgetroffcn vaten. 
B. RV angiogram: Blind eindigend uitstroomgebied. Wijde aorta in dextro-antero-positie. 
C. Rechts gelegen arcus aortae en aorta descendens. Links een „normale" a. pulmonalis. 
Rechts collateralen? 
D. Aortografie: De a. pulmonalis sinistra is via een ductus arteriosus op de arcus aortae 
aangesloten; geen collateralen ontwikkeling. 
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E. Aortografie: Direct uit de aorta ontspringende collateralen vasculariseren de gehele 
rechter long. 
wijze daarvan. Als diagnose geldt: 
atresie van het ostium pulmonale, 
atresie van de pulmonalis stam, 
unilaterale atresie (agenesie?) van de gehele arteria pulmonalis dextra, 
normale arteria pulmonalis sinistra. 
Het vascularisatie patroon van de longen is dienovereenkomstig: de linker 
long en zijn longarterie zijn via een open gebleven ductus aangesloten op de 
aorta; de rechter long wordt uitsluitend doorstroomd via collateralen uit de 
aorta descendens. Embryologisch gezien: de 6e kieuwboog arterie links is nor-
maal aangelegd en tot ontwikkeling gekomen. Rechts bestaat er een atresie of 
een primaire agenesie van de gehele 6e kieuwboog, zodat vaten van de plexus 
pulmonalis niet in regressie gegaan zijn en voortbestaan als collaterale ar-
teriën. De ductus ontspringt niet zoals bij de patiënten 4 en 6 uit de arteria 
anonyma, maar aan de concave zijde van de rechts gelegen arcus aortae, de 
normale plaats voor een ductus. Betekent dit, dat dit een rechter ductus 
arteriosus is? Het pathologie patroon bij dit meisje maakt nogmaals duidelijk, 
dat de terminologie „truncus type IV" en „pseudotruncus" als obsoleet be-
schouwd moeten worden. Het is een contradictie bij een en dezelfde patient 
de diagnose „truncus" (i.v.m. de rechter long) en „pseudotruncus" (i.v.m. de 
linker long) lege artis te stellen. 
„Totale correctie" betekent een graft met klep tussen de rechter kamer en de 
arteria pulmonalis sinistra, die dan de gehele lichaamscirculatie moet gaan 
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verwerken; rechts ontbreekt de arteria pulmonalis. Wordt de bestaande col-
lateralen circulatie daar intact gelaten, dan ontstaat ccn grote links-rechts 
shunt, die geen bijdrage in de oxygenatie levert. Worden de 3 grote collaterale 
arteriën onderbonden, dan betekent dit een functionele pneumectomie rechts. 
De huidige circulatie door de linker long is niet al te groot; theoretisch zou 
een nieuwe anastomose met de aorta mogelijk zijn, waarbij de ductus dan 
gesloten moet worden i.v.m. de dosering van de shunt. Vooralsnog lijkt 
geen zinvolle chirurgische behandeling mogelijk. 
Patient behoort tot „type 2" wegens de unilaterale arteria pulmonalis dextra 
atresie. 
Samenvatting: 
Beschrijving van een zwak begaafd meisje met een pulmonalis atresie + ven-
trikel septum defect, volledige stam-atresie en een unilaterale arteria pul-
monalis dextra atresie (of agenesie?). De normaal ontwikkelde arteria pul-
monalis sinistra is via een ductus met de rechter aorlaboog verbonden. 
Patient 12. V.A. $ geboren in 1961 (zie overzicht). 
Anamnese en onderzoek: Wegens een laag geboortegewicht (2000 gram) werd de jongen 
elders opgenomen en gedurende 8 maanden wegens voedingsmoeilijkheden verpleegd. 
Cyanose was nimmer opgevallen; vanaf de leeftijd van 3 weken werd wel een Vitium 
cordis vermoed. 8 Maanden oud, bedraagt het gewicht slechts 4700 gram; cyanose is nu 
amper waarneembaar. Mentale retardatie is waarschijnlijk. De harttonen zijn luid; 
infraclaviculair links en in het linker oksel gebied is ccn graad ІІ-Ш geruis hoorbaar, 
dat gelijkt op dat van een open ductus. 
Radiologisch is het hart klompvormig met een diep ingezonken pulmonalis gebied; de 
aorta boog ligt links, de longvaattekcning is toegenomen, doch de normale hilus con­
figuratie en normale arteria pulmonalis takken ontbreken. 
Analyse (8c maand en 9 jaar): Bij het eerste onderzoek is de functionele diagnose komen 
vast te staan, het tweede onderzoek was noodzakelijk om meer anatomische details te 
verkrijgen. Het uilstroomgebied van de rechter kamer eindigt blind, de aorta is van 
ongewoon wijd kaliber en staat in dextro-antero-positie boven een groot ventrikel 
septum defect. De arcus ligt normaal links. De longcirculatic vindt indirect vanuit de 
aorta descendens plaats: ter hoogte van T5 - T6 ontspringen een aantal aorto-pulmonalc 
vaten, die over beide longen uitwaaieren en deze intensief van contrast voorzien. Ter 
hoogte van T5 gaat aan de rechter zijde nog afzonderlijk ccn brede, aanvankelijk gestrekt 
verlopende collateraal af, die het apicale en pectorale deel van de rechter bovenkwab 
vult. Op de plaats van oorsprong uit de aorta is een sténose zichtbaar, maar de druk in 
dit vat is toch altijd nog belangrijk verhoogd: 90/65 mmHg. Het geheel is een conglo-
meraat van vaten en de longcirculatie is zo groot, dat de arteriële zuurstof saturatie 
meer dan 80% bedraagt. De loncirculatie/lichaamscirculatic verhouding tijdens de 
laatste hartcathelcrisatie bedroeg 1:1. 
Beschouwing: 
Er kan geen twijfel over bestaan, dat de arteria pulmonalis geheel ontbreekt. 
Het uitstroomgebied van de rechter ventrikel is herkenbaar en wijst op een 
pulmonalis atresie. Onderscheid tussen een atresie en agenesie van het arteria 





Patient 12. V.A. Pulmonalis atresie + VSD, type 3. met bilaterale a. pulmonalis atresie. 
A. Klompvormig hart met diep ingezonken pulmonalis gebied. Toegenomen longvaat-
tekening zonder normale hilus configuratie. 
B. RV angiografie:Het blind eindigende infundibulum is zichtbaar (geprojecteerd in het 
aorta contrast). Aorta van ongewoon wijd kaliber. 
C. Niet selectieve aortografie. T.h.v. T5 en T6 ontspringt een conglomeraat van colla-
teralen. Een a. pulmonalis systeem ontbreekt. 
D. Selectieve angiografie in een wijde collateraal met sténose op de afgang uit de aorta. 
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ontsporing in een vroeg embryologisch stadium heeft plaats gehad, zodat de 
plexus pulmonalis niet in regressie gegaan is Het is ook duidelijk, dat deze 
collaterale artericn antcnataal tot ontwikkeling zijn gekomen, het spoedig 
na de geboorte hoorbare geruis en het ontbreken van cyanose staan hier borg 
voor. Discussie over eventuele operabiliteit kan, nog afgezien van de diepe 
oligofrenie, achterwege blijven De jongen is zonder meer inoperabel bij ge-
brek aan een arteria pulmonalis systeem of een vaatstelsel, dat zich leent 
voor aansluiting op de rechter kamer 
De prognose quo ad vitam lijkt voorlopig niet ongunstig en een decompen-
satio cordis ligt niet voor de hand op korte termijn 
Patient behoort tot „type 3" wegens de bilaterale arteria pulmonalis atresie 
Samenvatting: 
Een continu geruis links infraclaviculair en axillair bi| een nauwelijks cyano-
tische, ohgofrene jongen, doet aan een ductus arteriosus denken Er blijkt 
een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect met een bilaterale arteria 
pulmonalis atresie en ruime longcirculatie te bestaan Chirurgische correctie 
is reeds om deze redenen technisch onuitvoerbaar 
Patient 13 H G Ç geboren in 1966 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek In de 3c zwangerschapsmaand heeft de moeder in haar werk 
als verpleegkundige contact gehad met cen ziek exanthematcus kind, voor de zekerheid 
is haar toen γ globuline gespoten Kort na de geboorte was er al een geruis hoorbaar 
en viel een cyanose bij huilen op Omdat de piognose op korte termijn ongunstig geacht 
werd, bezocht de familie de polikliniek voor kindercardiologie en werd het kind, 3 
maanden oud, opgenomen De gewichtstoename had tot dan toe gemiddeld slechts 
100 gram per week bedragen 
Er bestaat een geringe cyanose in rust, die bij huilen toeneemt De auscultatie is ken 
merkend een graad II systolisch diastolisch continu geruis in de linker le en 2e in 
tercostale ruimte en links axillair 
Radiologisch is het hart slank van configuratie met een ingezonken pulmonalis gebied 
en een typisch rechts gelegen aortaboog, de aorta descendeert rechts van de wervel­
kolom De longvaattekening is toegenomen, maai mist de normale structuur van hilus-
vaten Een bepaald verloop van collaleralen is met te onderscheiden 
Analyse (in de 3e maand, met aanvullend onderzoek op 6 jarige leeftijd) De rechter 
ventrikel draineert volledig naar de niet of n.uiwclijks overrijdende aorta ben blind 
eindigend uitstroomgebied is even aangeduid De arcus aortac en de aorta descendons 
zijn rechts gelegen, er is een indirecte longcirculatie \anuit de aorta In eerste instantie 
wordt alleen angiografie vanuit de rechter kamei verricht, omdat de aorta niet via het 
ventrikel septum defect gesondeerd kan worden en het kind slechts 4000 gram weegt 
Teneinde operabilitcits kansen beter af te kunnen wegen volgt meer selectief onderzoek 
vanuit de aorta op 6 jarige leeftijd Uit de links gelegen arteria anonyma of arteria 
subclavia gaat een collateraal af, die evenwijdig aan de wervelkolom en gedeeltelijk 
hierop geprojecteerd, richting linker hilus verloopt Voorts ontspringt ter hoogte van T5 
een conglomeraat van vaten, dat naar beide longen leidt, en 1er hoogte van T6 boven 
dien nog een forse collateraal voor de linker onderkwab Deze laatste к in in zijn in­
gewikkeld verloop selectief gesondeerd en opgespoten worden Beide longen ontvangen 
in hun totaliteit contrast, de rechter bovenkwab het minst Elk spoor van cen arteria 
pulmonalis systeem ontbreekt In verschillende collaleralen wordt de druk gemeten, 
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Patient 13. H.G. Pulmonalis atresie + VSD, type 3, met bilaterale a. pulmonalis atresie. 
A. Slank hart met ingezonken pulmonalis gebied; rechter aortaboog. De longvaat-
tekening mist de normale hilus structuur. 
B. RV angiografie: Het blind eindigende infundibulum is even aangeduid. Ventrikel 
septum en LV zijn goed zichtbaar. 
C. Aortografie: Rechts gelegen ao. descendens. Links langs de wervelkolom naar de 
linker hilus verlopende collateraal; t.h.v. T5 ontspringen collateralen naar beide longen. 
D. Selectieve angiografie van 2 dergelijke collateralen. Een a. pulmonalis systeem ont­
breekt. 
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terwijl het kaliber betrekkelijk gering is, blijkt toch de druk overal aorta waarden te 
benaderen 80/50, 65/45 en 50/40, bij een aorta druk van 85/60 mmHg 
Verloop In de loop der jaren is de cyanose geleidelijk toegenomen en is het haemo-
globine gehalte stijgende, haar validiteit is dan ook beperkt en dit wordt nog geaccen-
tueerd door een gestoorde fijne motoriek, die met extra schoolmoeilijkhedcn gepaard 
gaat Het EEG is gestoord Nog steeds is een graad II continu geruis onveranderd hoor-
baar voornamelijk links op de thorax 
Beschouwing: 
De detaildmgnostiek bij dit meisje was moeilijk wegens het betrekkelijk ge-
ringe kaliber van de collateralen, waardoor naar verhouding slechts weinig 
van de gespoten hoeveelheid de longcirculatie bereikt. Vermoedelijk om de-
zelfde reden waren deze collateralen moeilijk te sonderen of trok de catheter 
zich terug in de aorta tijdens de contrast injectie Vast staat echter, dat de 
druk in deze collateralen hoog is en dat een artena pulmonalis systeem ont-
breekt. Iedere vorm van chirurgisch ingrijpen moet dan ook ontraden worden, 
de prognose lijkt op den duur minder gunstig te zijn 
Patient behoort tot „type 3" met een bilaterale artena pulmonalis atresic 
Samenvatting-
Bij een cyanotische zuigeling met een continu geruis wordt in de eerste levens-
weken elders, zonder nadere diagnostiek, de prognose op korte termijn als 
infaust beschouwd Het nu 9 jaar oude meisje heeft een duidelijke tempo 
invaliditeit als gevolg van een niet operabele pulmonalis atresie + ventrikel 
septum defect met bilaterale arteria pulmonalis atresie en betrekkelijk geringe 
longcirculatie. 
Patient 14 S J Ç geboren in 1968 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek 4 Jaar lang hebben de ouders aangedrongen op een goed 
medisch onderzoek, omdat dit meisje „iets" mankeren moest Ze was <ilti|d snel ver-
moeid, speelde nimmer buiten en hoestte veel Soms meenden de ouders blauwe lippen 
en nagels waar te nemen vooral na inspanning Periodiek werd de huisarts hieiover 
geraadpleegd, wat op een breuk uitliep, omdat deze geen verklaring voor de klachten 
vond De nieuwe huisarts hoorde een geruis en bevestigde de blauwe kleur, waai na 
spoedig doorverwijzing volgde 
Er is inderdaad een lichte cyanose en de nagels zijn van het horlogcglastype Over de 
gehele thorax is aan voor- en achterzijde een graad II-III systolisch-diastolisch continu 
geruis te horen, rechts iets luider dan links, met het maximum beiderzijds in de Ie en 2e 
intercostale ruimte De harttoncn zijn luid, er is een systolische ejccüe klik en de 2c 
toon is ongcspleten 
Radiologisch is het hart vergroot, de linker hartcontour is meer convex dan gewoonlijk 
en de conus pulmonalis is enigszins ingezonken De aorta knop ligt rechts van de 
wervelkolom en reikt ver craniaalwaaits De longvaattekening is rechts toegenomen, met 
enkele knollige vaatstructuren in de hilus, de linker long is eerder vaalarm vooral in 
het boven gebied 
Analyse Het rechter kamer uitstroomgebied is als zodanig goed herkenbaar en eindigt 
blind De wijde aorta staat in dextro-positie met weinig antero-positie, heeft een rechter 
arcus en descendeert rechts, terwijl de arteria anonyma links gelegen is Voor detail 
diagnostiek is aanvullende aortografie noodzakelijk Ter hoogte van T5 ontspringt het 
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Patient 14. S.J. Pulmonaüs atresia + VSD, type 3, met bilaterale a. pulmonalis atresie. 
A. Typische hartconfiguratie met ingezonken conus pulmonalis. Rechts gelegen arcus 
aortae en ao. descendens. De longvaattekening is rechts ruimer dan links. 
B. RV angiografie: Blind eindigend infundibulum. 
C. en D. Aortografie: T.h.v. T5 ontspringt het uit collateralen bestaande longvaten 
systeem; 2 grote collateralen voor elke long, epi- en infra-bronchiaal verlopend. Geen 
origineel a. pulmonalis systeem. 
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gehele vaatsysteem, d. t beide longen doorstroomt en uil collaleralen blijkt te beslaan, 
2 grote collaterale artericn voor elke long, aan de boven- en onderzijde van de hoofd 
bronchus meelopend Zoals op de conventionele thorax opname reeds te vermoeden is, 
wordt het linker bovengebied inderdaad het minst bedeeld In verschillende van deze 
aorto-pulmonale vaten kan de druk gemeten worden, in een rechter bedraagt deze 
130/60 in enkele linker 35/20 en 23/10 mmHg, terwijl de aorta druk 130/70 mmHg is 
De verhouding long/lichaamscirculatie wordt berekend op ± 1 1 
Verloop Het meisje ontwikkelt zich goed, is betrekkelijk weinig cyanotisch en heeft 
minder klachten, dan op de kleuter leeftijd Het continu geruis blijft onveranderd 
graad II-IH 
Beschouwing 
Ook dit meisje past in deze groep van pulmonahs atiesieen en ook zij heeft 
een rechter aorta-boog met een ontbrekend arteria pulmonahs systeem Van 
chirurgische vooruitzichten kan dan ook geen sprake zijn, doch er is geen 
aanleiding de prognose quo ad vitam op korte termijn als ongunstig te be-
schouwen 
Een opmerking over de anamnese het heeft 4 jaar geduurd alvorens ook 
maar vermoed werd, dat hier een Vitium cordis in het spel zou kunnen zijn, 
terwijl een enkel lichamelijk borst onderzoek het continu geruis aan het licht 
had kunnen brengen Het ontbreken van een geruis aan het hart zelf sluit 
een ernstige aangeboren hartafwijking niet uit Ofschoon de ouders weten, 
dat geen chirurgische correctie mogelijk is, is met de zekerheid van de 
diagnose veel ongerustheid weggevallen 
Patient behoort tot „type 3" en heeft een bilaterale arteria pulmonahs atresie 
Samenvatting: 
4 Jaar lang wordt een klachtenpatroon van vermoeidheid en frequent 
hoesten met somtijds blauwe lippen en nagels na spelen niet goed geïnter-
preteerd Een inoperabele pulmonahs atresie + ventrikel septum defect 
met bilaterale arteria pulmonahs atresie blijkt de oorzaak van de klachten 
te zijn 
Patient 15 W v d H <$ geboren in 1969 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek Wegens een dwarsligging werd hij per sectio geboren en ver-
volgens op de 3c levensdag overgenomen in verband met een cyanose ondanks goede 
ventilatie 
De cyanose is dan wel niet ernstig maar onmiskenbaar, terwijl de ademhaling versneld 
is met thoracdle intrekkingen De harttonen zijn ongewoon luid, vooral aan de basis 
cordis, en vanaf het moment van opname is een graad II systolisch-diastolisch continu 
geruis hoorbaar links infraclaviculair 
Radiologisch is het hart aanvankelijk sterk vergroot, later in wat mindere mate, het is 
een , coeur en sabot" met een lege pulmonahs hoek, terwijl de aorta boog rechts gelegen 
moet zijn, mede gelet op de ver naar rechts verplaatste vena cava superior De long 
vaattekening is van het reticulaire tjpe en betrekkelijk spaarzaam met slechts enkele 
kleine vaatstructuren en zonder hilus vaten 
Analyse (10e levensdag, aanvullend op 1' 2 jarige leeftijd) De rechter ventrikel heeft 
een blind eindigend uitstroomgebied De aorta overrijdt het hoog gelegen ventrikel 
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Patient 15. W.H. Pulmonalis atresie + VSD, type 3, met bilaterale a. pulmonalis atresie. 
A. „Coeur en sabot". Door de rechter aortaboog ver naar rechts verplaatste vena cava 
superior. Betrekkelijk arme longvaattekening zonder hilus structuur. 
B. RV angiografie: Blind eindigend infundibulum; dextro-positie van de aorta. Details 
over de longcirculatie ontbreken. 
C. en D. T.h.v. T4-5 ontspringen uit de aorta descendens 2 collateralen, één naar elke 
long, die de indruk wekken van een origineel a. pulmonalis systeem. De localisatie is 
echter te ver dorsaal en caudaal. Bilaterale a. pulmonalis atresie. 
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septum defect en sta^t in dcxtro-antero-positic Dc aorta boog en aorta descendens 
liggen rechts van dc wervelkolom, de longcirculatie vindt indirect plaats. Een arteria 
pulmonalis systeem presenteert zich met, wel aorto-pulmonale vaten zonder detail 
structuren Omdat de aorta bij deze 3500 gram wegende zuigeling niet via het ventrikel 
septum defect bereikt werd, is l1,'· jaar later aortografie verricht ter nadere informatie 
omtrent de longcirculatie Ter hoogte van dc discus intervcrtcbralis T4 - T5 splitsen zich 
aan de voorzijde van de aoita descendens 2 graciele, gestickt verlopende cotlatcralen af, 
één voor elke long, die rechtstreeks naar de respectievelijke hilus gaan 'Hier voegen 
deze vaten zich bij dc hoofdbronchus om zich daarna verder over de longen te ver-
takken Aan de linker zijde is deze collaterale artene met zekerheid infrabronchiaal 
gelegen, rechts kruist deze waarschijnlijk de hoofdbronchus Voor zover na te gaan 
vormen deze 2 vaten de enig belangrijke bloedtoevoer voor dc longcirculatie, die 
overigens bepaald met overdadig is Ter hoogte van T8 is nog een minder belangrijke 
naar links verlopende collateraal zichtbaai Het gelukte niet deze collateralen binnen de 
gestelde tijd te sonderen voor drukmeting en eventueel selectieve angiografic 
Verloop: Dc jongen is ook op ander gebied gestoord, hij heeft een debilitas mentis, 
beiderzijds een coloboma papillae en een pathologisch EEG De cyanose neemt nog niet 
toe, hij houdt zich in eigen tempo bezig en behoudt een graad II continu geruis, dat in-
middels over dc gehele thorax te horen is 
Beschouwing: 
Het uitstroomgebied van de rechter kamer eindigt blind. Zijn de afgebeelde 
vaten een origineel arteria pulmonalis systeem? Deze indruk zou gewekt 
kunnen worden, echter: 
- Het zijn 2 afzonderlijke vaten, die uit de aorta ontspringen. 
- Hun localisatie is te ver caudaal om een arteria pulmonalis te kun-
nen zijn. 
- De linker tak ligt niet epi- doch infrabronchiaal, wat hoogst onge-
woon zou zijn. 
- Op de laterale opnamen zijn deze 2 dwars getroffen, in eikaars 
verlengde liggende vaten te ver dorsaal gelegen. 
Chirurgische therapie lijkt uitgesloten te zijn (afgezien van de multipele han-
dicap van de jongen). Totale correctie komt met in aanmerking wegens de 
hypoplasie van het vaten systeem, aangenomen dat de druk daarin laag zou 
zijn. Nieuwe anastomosen met de aorta lijken evenmin zinvol, omdat op de 
oorsprong uit dc aorta geen Stenosen zichtbaar zijn. Indien hieromtrent nog 
twijfel zou bestaan zou een proefthoracotomie voor inspectie en drukmeting 
noodzakelijk zijn. De prognose is op den duur twijfelachtig, gezien dc geringe 
longcirculatie. 
Patient behoort tot „type 3" met een bilaterale arteria pulmonalis atresie. 
Samenvatting: 
Een oligofrene jongen heeft een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect 
met bilaterale arteria pulmonalis atresie. De indirecte longcirculatie verloopt 
via collateralen, welke dc indruk zouden kunnen wekken van een origineel 
arteria pulmonalis systeem. 
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Patient 16. M.M. Pulmonalis atresie + VSD, type 3, met bilaterale a. pulmonalis atresic. 
A. Eivormig hart; rechter aortaboog. Geen normale hilus structuur. 
B. RV angiografie: Het blind eindigende infundibulum is onmiskenbaar. 
C. De longcirculatie vindt plaats via collateralen. Volgens sommigen een „truncus IV", 
in feite een pulmonalis atresie met bilaterale a. pulmonalis atresie. 
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Patient 16 M M ¿ geboren in 1971 (zie o\ erzieht) 
Anamnese en onderzoek Ruim 3 jaar duurt hel alvorens de huisaits een Vitium cordis 
vermoedt De ouders hebben al wel langer een hartafwijking gevreesd, omdat de jongen 
reeds bij geringe inspanning ongewoon hijgt, daarbij , blauw kijkt ' en blauwe nagels 
krijgt Tevens wil hij dan gedragen worden Ziek is hij nooit, een incidentele hoest 
behandelen de ouders zelf BIJ het eerste poliklinische onderzoek worden de typische 
verschijnselen van het ziektebeeld van een pulmonalis atresic + ventrikel septum defect 
met ruime longcirculatie waai genomen een niet ernstige cyanose luide harttoncn met 
een ongespleten 2e toon en een graad II III systolisch diastolisch continu geruis over de 
gehele thorax Het punctum maximum is links infraclaviculair gelegen en op de rug in 
het rechter scapula gebied De nagels zijn enigszins horlogeglasvormig 
Radiologisch heeft het hart de typische eivorm met opgetilde apex en ingezonken 
conus pulmonalis De aorta boog en aorta descendens zijn rechts gelegen De long-
vaattekening is toegenomen, doch mist de normale hilus structuur 
Bij analyse wordt een blind eindigend uitstroomgebied van de rechter kamer duidelijk 
afgebeeld Al het contrast loopt via een hoog gelegen ventrikel septum defect over 
naar de in dextro-positie staande aorta ascendens, de aortaboog is rechts, de artciia 
anonyma links gelegen, zoals te doen gcbiuikclijk bij een rechter boog De ductus ont 
breekt Selectieve aortografie toont aan, dat t h ν T6 een aantal dicht bij elkaai gelegen 
vaten uit de aorta descendens ontspringt, die van hieruit de gehele rechter en linker 
long van contrast voorzien Ver dorsaal, c\en voor de wervelkolom gelegen, hebben 
deze vaten het enigszins geslingerd verloop van collateralen, nergens is een arteria pul 
monalis systeem zichtbaar In de veneuze fase worden de venae pulmonales en het 
linker atrium normaal zichtbaar De veihouding long/lichaamscirculatie wordt bc 
lekend op ± 1,5 1 
Beschouwing 
Deze patient is een klassiek voorbeeld van een pulmonalis atresie met blind 
eindigend rechter ventrikel uitstroomgebied en een bilaterale arteria pul­
monalis atresie, met indirecte longcirculatie via collateralen Sommigen ¿ijn 
geneigd dit beeld een typische truncus IV te noemen Ten onrechte Na de 
normale truncus septenng, die o a het uitstroomgebied van de rechter ven-
trikel deed ontslaan, is een atresie opgetreden van het arteria pulmonalis 
systeem en persisteerden de oorspronkelijke aorto-pulmonale verbindingen, 
die bij de geboorte kennelijk reeds zo goed ontwikkeld waren, dat het meer 
dan 1 jaar duurde voordat een cyanotisch Vitium vermoed werd Operatieve 
mogelijkheden ontbreken door het gemis van een arteria pulmonalis svstcem 
De prognose quo ad vitam lijkt voorlopig gunstig gezien de milde cyanose en 
het duidelijke continu geruis 
Patient behoort tot „type 3" 
Samenvatting 
Na 3 jaar onuitgesproken vrees van de ouders bevestigt de huisarts de ver-
denking op een Vitium cordis 
Een chirurgisch niet corrigeerbare pulmonalis atresie + ventrikel septum 
defect met bilaterale arteria pulmonalis atresie blijkt de oorzaak van de 




Patient 17. V.J. Pulmonalis atresie + VSD, type 3, met bilaterale a. pulmonalis atresie 
en dubbele aortaboog. 
A. Kloek hart met ingezonken pulmonalis gebied; toegenomen longvaattekening. 
B. Gedeeltelijk mislukte RV angiografie. Het puntig toelopende, blind eindigende in-
fundibulum is wel herkenbaar. 
C. en D. Dubbele aortaboog met gelijkwaardige rechter en linker boog. Bizar colla-
teralen verloop o.a. evenwijdig aan de linker aortaboog. Bilaterale a. pulmonalis atresie. 
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Patient 17 V J ¿ geboren in 1963 (71e overziLht) 
Anamnese en onderzoek Op het consultatie bureau werd op de leeftijd van 6 weken 
een geruis gehoord en leek zijn kleur niet geheel roze ondanks een goede ademhaling 
Er bestonden echter weinig klachten De diagnose leverde niet veel problemen, zodat de 
jongen 6 jaar poliklinisch veivolgd kon worden alvoiens tot analyse werd overgeg<vin 
Er is slechts een geringe cyanose Over de gehele thorax wordt een graad II systolisch-
diastolisch continu geruis beluisterd zonder punctum maximum 
Radiologisch is het hart kloek met een apex, die vrij van het diafragma komt De wat-
steel is smal, het rechter mediastinum reikt wat ver naar rechts en waarschijnlijk is er 
een aanduiding van een rechts gelegen arcus aortae De longvaattckcning is evident en 
gelijkmatig toegenomen Grote hilusvaten zijn niet herkenbaar, wel veel vaten van 
kleiner kaliber 
Analyse Tijdens de contrast injectie strekt de catheter zich, zodat het rechter atrium 
mede gevuld wordt en het rechter kamer uilstioomgebied door overprojcctie minder 
goed te beoordelen is Vrijwel zeker is dit op de voor achterwaartse opnamen echter 
toch wel als zodanig te herkennen en eindigt het blind De aoita ascendens staat in 
dcxlro antcro positie boven het ventrikel septum defect en splitst zich in een dubbele 
boog, waarvan de rechter licht dominant is De aorta descendens is midden voor de 
wervelkolom gelegen Ter hoogte van T5 en T6 ontspringen collatcralen, niet in alle 
finesses ontwarbaar, die naar beide longen gaan Het vcrzoigingsgcbied beslaat de 
gehele rechter long en het meest caudale gedeelte van de linker long Op de plaats, 
waar de linker arteria carotis en de linker arteria subclavia uit de linker arcus afgaan, 
begint ook een goed ontwikkelde collateraal (en een kluwen kleinere collatcralen), 
die parallel aan de aorta descendens loopt tot aan het hilus gebied waar dit vat /ich 
opsplitst in 2 takken, die het linker midden en ondervcld van contrast voorzien, uit-
gezondcid het meest caudale gedeelte Aldus wordt het linker ondeivcld gevasculansceid 
door 2 afzonderlijke collatcialcn, die geen communicatie met elkaar lijken te hebben 
De verhouding longcirculatic/lichaamscirculatie wordt bcickend op 3 4 
Verloop De jongen heeft een acceptabele validiteit met een niet ernstige cyanose, doch 
hij picfciccrt fietsen boven lopen Gewoon lager onderwijs kan hij amper volgen, het 
F E G is ongestoord 
Beschouwing· 
De diagnose luidt Pulmonalis atresie met algehele atresie van het arteria 
pulmonalis systeem, dubbele aortaboog en indirecte longcirculatie via col-
laterale artenen Chirurgische mogelijkheden tot volledige correctie of ver-
ruiming van de longcirculatie ontbreken Het vóórkomen van een dubbele 
aortaboog bij deze vorm van pulmonalis atresie is bekend, maar treedt niet 
vaak op 
Deze variant wijst erop, dat een ontwikkchngs stoornis is opgetreden in zowel 
het 4e als het 6e kieuwboog arterie systeem en derhalve vroeg in de zwanger-
schap 
Gezien de steeds geringe cyanose heeft het collaterale vaatsysteem vanaf de 
geboorte kennelijk goed gefunctioneerd en mag geconcludeerd worden, dal 
dit antenataal reeds goed ontwikkeld is geweest 
Patient behoort tot „type 3" 
Samenvatting 
Een jongen met een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect met bila-
terale pulmonalis atresie en redelijke longcirculatie, heeft afgezien van deze 
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6e kieuwboog anomalie, ook een 4e kieuwboog stoornis, welke zich mani-
festeert in de aanwezigheid van een dubbele aortaboog 
Patient 18 G M Ç geboren in 1966 (zie overzicht) 
Anamnese en onderzoek Spoedig na de geboorte werd elders een continu geruis ge-
hoord en leek er een geringe cyanose te bestaan Evenals haar moeder had zij een 
palatoschizis en naar later bleek, ook een debilitas mentis Behalve een snel optredende 
vermoeidheid bij drinken bestonden er geen klachten In de 9e levensmaand werd ZIJ 
voor het eerst op de kindcrcardiologische polikliniek, gezien en weldra voor analyse op 
genomen 7e was een weinig blauwe zuigeling met een graad III continu geiuis links 
infraclaviculair, axillair en op de rug 
Radiologisch is het hart kloek, de apex opgetild en het pulmonalis gebied ingezonken, 
de aortaboog reikt ver naar links De longvaattekening is flink toegenomen, doch de 
normale hilus structuur ontbreekt 
Analyse (9 maanden oud, aanvullend onderzoek 8c jaar) Het uitstroomgcbied van de 
rechter kamer is goed te herkennen en eindigt blind De aorta staat in dextro-antero-
positie en overrijdt het grote ventrikel septum defect De arteria subclavia dextra is een 
arteria lusoria en ontspringt als 4e grote vat uit de links gelegen arcus aortae De zeer 
ruime longcirculatie vindt langs indirecte weg plaats, maar detail diagnostiek is op het 
rechter kamer angiogram niet mogelijk Een open ductus is niet geheel uitgesloten doch 
van aortografie wordt voorlopig afgezien, omdat de aorta ascendens met via het ven 
trikei septum defect bereikt kan worden en geen onmiddellijke beslissingen in het 
chirurgische vlak noodzakelijk zijn BIJ het tweede onderzoek blijkt pas goed hoe ge 
compliceerd het vaatverloop naar de longen is Vanuit de aberrante arteria subclavia 
slingeren 2 betrekkelijk dunne collateralen zich naar de rechter long, waar deze zich 
opdelen in fijne vertakkingen, zodat het contrast zich op de laatste opnamen, over een 
groot deel van deze long verspreid heeft, het meest m het rechter bovenkwabgebied 
Fven distaal van de oorsprong van de aberrante arteria subclavia ontspringt ter hoogte 
van T5 aan de rechter voorzijde van de aorta descendons een goed ontwikkeld vat, dat 
even cramaalwaarts verloopt om daarna aan de onderzijde van de rechter hoofd-
bronchus mee te lopen en zich te vertakken over de gehele rechter long, vooral het 
midden- en onderveld Deze aanvankelijk forse collateraal verliest snel aan kaliber door 
meerdere locale Stenosen Tenslotte is het mogelijk vanuit de arcus aortae vrijwel 
selectief het gehele vaatsysteem van de linker long af te beelden Een grote arterie 
bereikt de long door cpi-bronchiaal met de linker hoofdbronchus mee af te dalen Onder 
het diafragma is nog een dunne collatcraal zichtbaar, die rechts uit de aorta abdominalis 
afgaat en die tol boven het rechter diafragma te vervolgen is Van een arteria pulmonalis 
systeem is aan de rechter zijde geen sprake links dubieus 
Verloop Het meisje is sneller vermoeid dan andere kinderen en speelt in eigen tempo 
Ze bezoekt de BLO school Het graad III continu geruis boven de linker thorax is nog 
steeds aanwezig 
Beschouwing 
Op het eerste angiogram werd de indruk gewekt, dat een normaal arteria 
pulmonalis systeem via een open ductus gevasculanseerd wordt Door meer 
selectief onderzoek blijkt dit met waar te zijn De rechter long heeft met 
zekerheid zijn toevoerwegen vanuit de arteria subclavia en aorta descendens 
Over de linker long blijft enige twijfel bestaan, omdat de vulling plaats heeft 
vanuit de arcus aortae en de collatcraal epi-bronchiaal naar de long verloopt 
Opmerkelijk is hoe het contrast uit de arteria subclavia dextra zich over de 
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Patient 18. GM. Pulmonalis atresie + VSD, type 3, met bilaterale a. pulmonalis atresie 
en aberrant ontspringende a. subclavia dextra. 
A. Opgetilde apex en ingezonken pulmonalis gebied. Toegenomen longvaattekening 
links > rechts zonder hilusstructuur rechts. 
B. RV angiografie; Blind eindigend infundibulum, dextro-positie van de aorta. Aberrant 
ontspringende a. subclavia dextra. Indirecte ruime longcirculatie zonder detail structuur. 
C. Selectieve a. subclavia dextra angiografie. 2 Collateralen vasculariseren de rechter 
long. 
D. Late opname: Een groot gedeelte van de rechter long wordt van contrast voorzien. 
Er is geen communicatie met een origineel a. pulmonalis systeem. 
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E. Arcogram: De a. anonyma ontbreekt. De gehele linker long wordt uit het arcus ge-
bied gevasculariseerd. Collateraal of ductus? 
F. Distaal van de aberrante a. subclavia dextra ontspringt een afzonderlijke collateraal 
naar het rechter paravertebral longgebied. Op de originele opnamen zijn enkele Stenosen 
zichtbaar. 
rechter long verdeelt, hiermede een veel ruimere betekenis voor deze long 
suggererend, dan op grond van het kaliber van de 2 collateralen verwacht 
zou mogen worden. Dit meisje is, afgezien van haar geestelijke handicap niet 
operabel. Quo ad vitam lijkt de prognose voorlopig gunstig te blijven. 
Patient behoort tot „type 3". 
Samenvatting: 
Een zwak begaafd meisje met een pulmonalis atresie + ventrikel septum 
defect en bilaterale arteria pulmonalis atresie heeft een aberrant ontspringen-
de arteria subclavia dextra (arteria lusoria), van waaruit 2 collateralen ont-
springen, die een groot deel van de rechter long, maar voornamelijk de 
bovenkwab, vasculariseren. 
Patient 19. B.T. Ç geboren in 1971 (zie overzicht). 
Anamnese en onderzoek: Op de leeftijd van ruim 1 jaar onderging dit meisje elders een 
hartcatheterisatie en angiografie wegens een cyanotisch vitium cordis. De diagnose 
werd gesteld op een „pseudotruncus arteriosus 2 of 3" zonder chirurgische vooruitzichten. 
Ze was 6 weken oud, toen voor het eerst een cyanose opgemerkt werd; ze hijgde altijd, 
was snel vermoeid en hoestte bij inspanning. Hypoxie aanvallen traden nimmer op. De 
functionele diagnose stond genoegzaam vast, details omtrent de longcirculatie ontbraken 
echter nog en om deze reden werd ze in de Nijmeegse universiteitskinderkliniek op-
genomen op de leeftijd van 21/a jaar. 
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Opvallend zijn de hijgende ddcmhaling, een nogal ernstige cyanose en bolle nagels 
Auscultatoli· is er een graad II systolisch-diastolisch continu geruis, maximaal links en 
rechts mfraclaviculair Over de gehele verdere thorax is dit continu geruis eveneens 
te horen, doch zachter Aan het hart zelf is geen geruis hoorbaar, de 2e toon is on­
gespleten 
Radiologisch is het hart klein en enigszins eivormig met een lege pulmonalis hoek De 
arcus aortac ligt normaal links, de longvaattekemng is arm en de beide hili zijn ijl 
Analyse Voor de gegevens omtrent de rechter kamer wordt gebruik gemaakt van het 
elders verrichte angiogram Daarop is het uitstroomgebied als een blind eindigend 
infundibulum fraai afgebeeld De aorta staat in dextro-antero positie en overrijdt het 
hoog gelegen ventrikel septum defect Door overprojectie gaan de details van de in­
directe longcirculatic evenwel verloren Aanvullend onderzoek vanuit de aorta levert 
het complete beeld van deze ingewikkelde longurculatie door de verschillende collate 
ralen selectief op te spuiten 
1 Uit de arteria subclavia sinistra ontspringt een extia arterie, die midden voor 
de wervelkolom descendeert tot de bovenrand van T5, alwaar deze zich onder 
een rechte hoek splitst in 2 takken, een voor de rechter- en een voor de linker 
long Deze takken zijn uiterst graciel en hebben een maximale diameter van 
slechts enkele mm, bovendien bevatten ze enkele locale stenosen o a op de 
splitsingsplaats De druk in het toevoerende vat, juist craniaal van de splitsing 
gemeten, is hoog 75/50 mmHg (aorta 85/50 mmHg) Gedeelten van de rechter 
boven- en middenkwab enerzijds en van de linker onderkwab anderzijds wor­
den via dit vaatsystecm gcvasculariseerd, uit het linker vat splitst nog een 
extra tak af, die maar over korte afstand te vervolgen is en die eventueel 
op het lingula gebied aangesloten is 
2 Ter hoogte van T4 15 ontspringt onder een hoek van 45 ι echts lateraal uit 
de aorta descendens een forse collateraal, in de richting van de trachea bifur­
catie verlopend Lateraal van de trachea aan de rechter zijde van de wervel­
kolom buigt deze scherp om en verdeelt zich in 2 takken, die zich over de 
gehele rechter long verspreiden met uitzondering van het gebied, dat door het 
zo juist beschreven vaatsystcem gevasculanseerd wordt en een gebied rechts 
onder paravcrtebraal Het vaatkalibcr neemt snel af door plaatselijke ver­
nauwingen, de caudale tak begeleidt de onderkwabsbronchus een eindweegs 
epi-bronchiaal Het onder 1 genoemde en dit vaatsystcem lijken in de rechter 
long geen communicatie met elkaar te hebben De diuk in deze wijde col­
lateraal is eveneens hoog 95/55 mmHg (aorta 100/60 mm) 
3 Tenslotte woidt aortogratie verricht ter hoogte van T5 Als nieuwe vaten vei-
schijnen rechts een geslingerd verlopende collateraal naar hel paravertebrale 
onderkwabsgebied en een naar links verlopend goed ontwikkeld vat voor de 
linker onderkwab Omdat ook de 2 vorige vaatgebicden gevuld worden, zijn 
nu alle aorto-pulmonale vaten tegelijk gevuld en blijkt het contrast zich over 
beide longen heel gelijkmatig verdeeld te hebben en blijft geen enkel gebied 
„leeg" De verhouding long/lichaamscirculatie bedraagt 2 3 
Verloop Het meisje heeft ondertussen een aanzienlijke cyanose en een beperkte validi­
teit, ze hoest vaak bij inspanning Auscultatoir is het graad II continu geruis over de 
gehele thorax hoorbaar met het maximum beiderzijds mfraclaviculair Het haemoglo-
bine gehalte stijgt en bedraagt inmiddels 12,3 mmol/l 
Beschouwing: 
Enkele aspecten verdienen de aandacht Het blind eindigende rechter kamer 
uitstroomgebied ontneemt elUe twijfel, 70 deze nog zou bestaan, aan de 
diagnose pulmonalis atresie 
148 
Patient 19. B.T. Pulmonalis atresie + VSD, type 4, met gecompliceerd vascularisatie 
patroon. Waarschijnlijk rudimentair a. pulmonalis systeem èn collateralen. 
A. Enigszins eivormige hartconfiguratie met lege pulmonalishoek. Arme longvaat-
tekening. 
B. en C. RV angiografie: Het blind eindigende infundibulum is duidelijk zichtbaar. 
Dextro-antero-positie van de aorta. 
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Is het vaatsysteem, dat vanuit de arteria subclavia sinistra gevoed wordt, het 
restant van een hypoplastisch arteria pulmonalis systeem? Het heeft er alle 
schijn van; ook de localisatie op de laterale opnamen komt geheel overeen 
met de normale ligging van de pulmonalis hoofdtakken. De pulmonalis stam 
zou dan alleen ontbreken of atretisch zijn. Indien dit een arteria pulmonalis 
is, hoe moet dan de verbinding met de arteria subclavia beschouwd worden? 
Is dit de distale 6e kieuwboog arterie, die verkeerd is terecht gekomen? Is er 
een normale ductus geweest op de normale plaats naar de arcus aortae? Dit 
blijven speculaties, die van klinische zijde vooralsnog niet bevestigd of ont-
zenuwd kunnen worden. 
Toch is het zeer wel mogelijk, dat de ingewikkelde embryologische puzzle van 
dit longvaten patroon opgebouwd is deels uit de resten van 6e kieuwboog 
vaten, en deels uit collateralen afkomstig van de oorspronkelijke plexus pul-
monalis, die elk van hun kant uit de longen bereikt hebben, zodat uiteindelijk 
beide longen toch geheel gevascularisecrd worden. 
Dat dit in te geringe mate geschiedt om het kind een goede validiteit te 
geven, moet geaccepteerd worden zonder dat van chirurgische correctie 
sprake kan zijn. 
Gezien het gecompliceerde vascularisatie patroon van de longen is deze 
patient niet te rangschikken onder de besproken typen 1, 2 of 3. Een af-
zonderlijk „type 4" zou voor deze meest ingewikkelde vormen van pulmonalis 
atresie + ventrikel septum defect een oplossing kunnen bieden. 
De in hoofdstuk III besproken: „Verwarring rond het begrip pulmonalis 
atresie" vindt een bevestiging in de opname diagnose: „pseudotruncus 2 of 3". 
Samenvatting: 
Een meisje met een pulmonalis atresie + ventrikel septum defect blijkt een 
gecompliceerd vascularisatie patroon van de longen te hebben, dat waar-
schijnlijk opgebouwd is uit resten van een origineel arteria pulmonalis systeem 
en uit collateralen, afkomstig uit de aorta. Beide vaatsystcmen grijpen als het 
ware in elkaar en voorzien aldus de longen van bloed. 
Samenvatting van de 19 besproken patiënten met een pulmonalis atresie 
met ventrikel septum defect: 
De besproken patiënten hebben allen een pulmonalis atresie + ventrikel 
septum defect. De gekozen volgorde illustreert echter duidelijk, dat hiermede 
de diagnose niet volledig is. Een grote verscheidenheid van variaties in long-
circulatie blijkt mogelijk te zijn, waardoor zowel het klinische beeld als de 
chirurgische (on-)mogelijkheden bepaald worden. 
Bij alle kinderen (1 t/m 19) is de pulmonalis atresie een ostium pulmonale 
atresie, voor zover dit durante vita aantoonbaar is. Het uitstroomgebied van 
de rechter kamer eindigt blind of ontbreekt bij angiografisch onderzoek: 
15 maal was het duidelijk herkenbaar, 2 maal dubieus en 2 maal lijkt het 
geheel afwezig te zijn. Aangenomen mag worden, dat de pulmonalis klep 
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D E 
D. en E. Selectieve angiografie vanuit de a. subclavia sinistra. Aspect en localisatie van 
cen hypoplastisch a. pulmonalis systeem? Stenosen zijn waarneembaar. Rechter en linker 
long worden gedeeltelijk gevuld. 
F. Selectieve angiografie in collateraal t.h.v. T4 - T5. Een ander gedeelte van de rechter 
long wordt nu afgebeeld. 
G. T.h.v. T5 ontspringen collatcralen voor de linker long en voor het rechter para-
vertebrale onderveld. Het vascularisatie patroon van beide longen is geheel „in kaart" 
gebracht. 
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in de atresie is opgenomen; ook de arteria pulmonalis stam is over kortere 
of langere afstand bij de atresie betrokken. Hieromtrent is niet altijd volledige 
informatie te verkrijgen, wat ook niet noodzakelijk is, omdat bij chirurgische 
correctie altijd van een klephoudende graft gebruik gemaakt moet worden 
voor de verbinding tussen de rechter ventrikel en het arteria pulmonalis 
systeem. 
Meer essentieel voor het bepalen van prognose en chirurgische (on-)mogelijk-
heden zijn de aanwezigheid en de mate van ontwikkeling van een arteria 
pulmonalis systeem, alsmede de wijze waarop de indirecte longcirculatie tot 
stand komt. Bij de besproken kinderen komen allerlei vascularisatie patronen 
voor, die variëren tussen 2 uitersten. Het ene is dat van een normaal arteria 
pulmonalis systeem zonder angiografisch aantoonbare verbindingen met de 
lichaamscirculatie; het andere uiterste is het geheel ontbreken van het arteria 
pulmonalis systeem met daarentegen een ruime longcirculatie via collateralen, 
uitgaande van de aorta en/of grote arteriën. 
Het klinische beeld correspondeert hiermee en wordt in het eerste geval be-
heerst door een diepe cyanose, zware invaliditeit en grote kans op een letaal 
verloop door hypoxic; in het laatste geval is de cyanose mild of nauwelijks 
waarneembaar en bestaan er klachten zoals bij een links-rechts shunt gezien 
worden. De patiënten 1 t/m 5 vormen nog de meest homogene groep, die 
een goed aangelegd en chirurgisch bruikbaar arteria pulmonalis systeem heeft, 
zodat een anastomose met de lichaamscirculatie te maken is en later in prin-
cipe een definitieve correctie tot de mogelijkheden behoort. De longcirculatie 
komt bij deze kinderen langs verschillende wegen tot stand: 
Patient 1: Bij angiografisch onderzoek worden geen verbindingen tussen de 
grote circulatie en het arteria pulmonalis systeem gevonden, zodat lange tijd 
geconcludeerd wordt tot een totale arteria pulmonalis atresie vrijwel zonder 
collaterale circulatie. Een proefthoracotomie is noodzakelijk om een arteria 
pulmonalis aan te tonen; een anastomose (volgens Blalock) blijkt mogelijk 
en enkele jaren later zelfs een definitieve correctie met behulp van een klep-
houdende graft. 2 Directe collateralen, uit de aorta descendens ontspringend, 
verzorgen een deel van de rechter long. 
Patient 2 en 3: een niet hoorbare open ductus Botalli aan de linker zijde 
vormt bij een normaal links gelegen aortaboog de enige communicatie tussen 
de aorta en de arteria pulmonalis. Door angiografisch onderzoek wordt via 
deze ductus een normaal arteria pulmonalis systeem aangetoond; beide 
kinderen krijgen een aorto-pulmonale anastomose (volgens Waterston) en 
zijn in afwachting van een definitieve correctie. 
Patient 4 heeft een rechts gelegen aortaboog (zoals vaak bij dit ziektebeeld) 
met een links gesitueerde en hoorbare open ductus Botalli. Het kind suc-
combeert na een aorto-pulmonale shunt operatie (volgens Potts) mede als 
gevolg van een laag gewicht i.v.m. praematuritas. 
Patient 5: angiografisch onderzoek suggereert een normaal arteria pulmonalis 
152 
systeem. De wijze, waarop dit vaag met contrast gevuld wordt, blijft echter 
onzeker, maar de indruk bestaat, dat dit via enkele weinig ontwikkelde 
aorto-pulmonale collateralen geschiedt. Een open ductus Botalli is uit-
gesloten. Een rechtszijdige proefthoracotomie bevestigt inderdaad het medias-
tinaal verloop van 2 dunne collateralen, waarna ten onrechte tot een „pseudo-
truncus" geconcludeerd wordt en van verdere exploratie wordt afgezien. 
Korte tijd later wordt bij obductie geen ductus of ligamentum Botalli ge-
vonden, maar wel een normaal arteria pulmonalis systeem, dat bij de proef-
thoracotomie chirurgisch en „mentaal" gemist is. De gevonden collateralen 
zorgden voor een (te geringe) communicatie tussen de aorta descendens en 
een goed ontwikkeld arteria pulmonalis systeem met partiële stam-atresie. 
Geen van deze 5 kinderen heeft andere afwijkingen en allen zijn of leken 
geestelijk normaal. De patiënten 6 t/m 10 vormen een minder homogene 
groep, waarbij collateralen een dominerende rol gaan spelen in het vasculari-
satie patroon van de longen. Er wordt gebruik gemaakt van een arteria pul-
monalis systeem, dat architectonisch minder ideaal is dan bij de patiënten 
1 t/m 5. Het klinische beeld is eveneens anders. Cyanose treedt minder op de 
voorgrond of ontbreekt vrijwel. Een continu geruis over een groot gedeelte 
van de thorax is het markante symptoom. Operatieve mogelijkheden zijn niet 
zo zeker als bij de voorgaande groep. 
Patient 6: Bij een rechts gelegen arcus aortae is een links gelegen ductus aan-
gesloten op een origineel arteria pulmonalis systeem (zoals bij patient 4). 
Bovendien hebben 2 afzonderlijke aorto-pulmonale collateralen een eigen 
verzorgingsgebied zonder tussenkomst van het arteria pulmonalis systeem. 
Beide longen worden in hun totaliteit doorstroomd (Patient 1 is hiermee ver-
gelijkbaar). 
Patient 7: Bij een rechts gelegen arcus aortae vormt één enkele kolossale 
collateraal de enig zichtbare toevoervveg naar de longen via een origineel 
maar aan de rechter zijde niet zo fraai ontwikkeld arteria pulmonalis systeem. 
Embryologisch doet de vraag zich voor of dit een collateraal vat is of een 
ductus. Het vat bereikt de arteria pulmonalis sinistra in de hilus van de linker 
long, die veel ruimer doorstroomd wordt dan de rechter long. 
Patient 8 en 9: Meerdere geslingerd verlopende, deels wijde collateralen 
benutten uiteindelijk een oorspronkelijk arteria pulmonalis systeem. 
Patient 10: De arteria pulmonalis is aanwezig en wordt via collateralen ge-
vuld, maar de indruk bestaat dat dit een hypoplastisch systeem is en het 
lijkt zeer de vraag of dit arteria pulmonalis systeem zich leent voor enige 
vorm van chirurgische therapie. Ook is het twijfelachtig of hieromtrent zonder 
thoracotomic meer informatie te verkrijgen is. 
Patient 11: Naast een uitgebreide ostium pulmonale atresie bestaat er een 
unilaterale, rechtszijdige arteria pulmonalis atresie (agenesie?). Links is een 
normaal aangelegd en ontwikkeld arteria pulmonalis systeem aanwezig, dat 
via een ductus aangesloten is op de aortaboog. De arcus aortae is rechts van 
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de wervelkolom gelegen. Wat dit betreft is er overeenkomst met de patiënten 
4 en 6. De arteria pulmonalis dextra ontbreekt echter volledig, zodat de 
rechter long geheel afhankelijk is van collateralen. Om deze reden is 
volledige chirurgische correctie redelijkerwijze niet mogelijk; een ruimere 
anastomose tussen de aorta en de a. pulmonalis sinistra is evt. het hoogst 
bereikbare. 
Patienten 12 t/m 16 zijn voorbeelden van een bilaterale arteria pulmonalis 
atresie met volledige afhankelijkheid van aorto-pulmonale collateralen. 
Een arteria pulmonalis systeem ontbreekt en in principe is dan ook geen 
chirurgische therapie mogelijk in de vorm van een palliatieve shunt operatie 
of een totale correctie. 
Patient 17: Zoals bij de 3 voorgaande patiënten is er een bilaterale arteria 
pulmonalis atresie, wat berust op 6e aortaboog pathologie, maar hier bestaat 
tevens een 4e aortaboog stoornis. Beide 4e aortabogen zijn tot ontwikkeling 
gekomen en gebleven, resulterend in een vrijwel gelijkwaardige dubbele aorta-
boog. 
Patient 18: Een bilaterale arteria pulmonalis atresie met als bijzonderheid 
een aberrant ontspringende arteria subclavia dextra, die als een arteria lusoria 
retro-oesophagcaal naar de rechter arm verloopt. Uit dit vat ontspringen 
2 collateralen voor de rechter long. Onder het diafragma gaat nog een vat af 
uit de aorta abdominalis, dat tot in de rechter long te vervolgen is. 
Patient 19: Afzonderlijk vermeld als voorbeeld wegens de gecompliceerde 
architectuur van de longcirculatie. Gelijktijdig bestaat er een hypoplastisch 
origineel arteria pulmonalis systeem tesamen met een matig ontwikkeld col-
lateralen netwerk. Beide systemen grijpen als het ware in elkaar en vascula-
riscren samen, doch zonder samenhang beide longen; hoe het toevoerende 
vat naar de „arteria pulmonalis" geduid moet worden is onzeker. 
Van deze 19 patiënten hebben er 10 (52%) een rechts gelegen aortaboog, 
8 (42%) een linker en één een dubbele aortaboog. 
Dit hoge percentage voor een rechter aortaboog ligt dus ruim 2 maal zo 
hoog als in het algemeen geldt voor de „gewone" tetralogie van Fallot (zie 
pag. 80). 
H. CONCLUSIES 
Dit onderzoek bij kinderen met een pulmonalis atresie + ventrikel septum 
defect heeft geleid tot een aantal conclusies, die het best geformuleerd kunnen 
worden uitgaande van de drieledige vraagstelling, die ten grondslag ligt aan 
dit proefschrift: 
1. Kan de begripsverwarring worden verminderd door een meer duidelijke 
en inzichtelijke nomenclatuur? 
Dit is inderdaad mogelijk: Termen als „Extreme vorm van de tetralogie van 
Fallot", „Hyper-Fallot" en „Fallot extrême" suggereren zowel het bestaan 
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van een pulmonalis klep of ostium pulmonale atresie, als ook het bestaan 
van een normaal arteria pulmonalis systeem. Dit nu is lang niet altijd het 
geval en alleen de kinderen 1 l/m 5 zouden nog enigszins als zodanig betiteld 
kunnen worden. De diagnose „Pulmonalis atresie + ventrikel septum defect" 
vraagt om nadere preciesering. 
„Truncus arteriosus type IV". 
Indien men dit begrip blijft hanteren, moet men zich wel realiseren, dat er 
geen embryologische relatie bestaat met de truncus typen I, II en III, wat de 
term wel suggereert. Type IV is geen truncus, maar een vorm van pulmonalis 
atresie (of agenesie) (Tandon c.s. 1963, Wilkinson en Acerete 1973, Mair 
c.s. 1974, McGoon c.s. 1975; zie ook pag. 16). Meestal wordt het begrip 
gereserveerd voor die vormen van pulmonalis atresie, die een bilaterale 
arteria pulmonalis atresie omvatten en geheel aangewezen zijn op een cir-
culatie via collateralen. De bevindingen bij meerdere patiënten tonen evenwel 
aan, dat een dergelijke collaterale circulatie kan samengaan met een bestaand 
arteria pulmonalis systeem of resten daarvan. Het gebruik van de term 
.,truncus type IV" is niet alleen verwarrend, maar ook onjuist. Dat deze 
nomenclatuur vooral in de chirurgische literatuur gevonden wordt is dan 
misschien wel begrijpelijk, maar embryologisch onjuist en niet bevorderlijk 
voor een beter inzicht in deze gecompliceerde materie. 
Tegen het begrip „pseudotruncus" gelden ongeveer dezelfde argumenten. 
Pseudotruncus wordt in het algemeen gebruikt (maar niet altijd) voor die 
pulmonalis atresie vormen, die gepaard gaan met een bestaand arteria pul-
monalis systeem (Wilkinson en Acerete 1973, Angelini en Leachman 1974, 
Bharati c.s. 1975; zie ook pag. 17). Maar waarom zou men het begrip 
„pseudotruncus" als pseudoniem gebruiken voor een pulmonalis atresie? Het 
is inderdaad geen truncus; maar een term die aangeeft wat er wel is, is 
rationeler, dan een, die alleen maar aanduidt, dat er niet is wat er lijkt te 
zijn. Patient 11 bijvoorbeeld zou zowel een „pseudotruncus" genoemd kun-
nen worden, gelet op de linker long, als een „truncus type IV", wanneer het 
vascularisatie patroon van de rechter long als uitgangspunt gekozen wordt. 
„Truncus aorticus", „pseudoductus", „pulmonalis atresie met biventriculaire 
aorta" en „congenitale ductopulmonale atresie" zijn in het nederlandse taal-
gebied reeds ongebruikelijk en dienen vermeden te worden. 
Omdat de aard van de longcirculatie niet betrokken wordt bij de diagnose 
ligt hier de kern van de onduidelijkheden in de nomenclatuur. Het is dan ook 
hei overwegen waard de diagnose „pulmonalis atresie + ventrikel septum 
defect" nader te preciseren als: 
Pulmonalis atresie + ventrikel septum defect. 
Type 1: Met „normaal" arteria pulmonalis systeem. 
la. Zonder manifeste verbindingen met de grote circulatie. 
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Ib. De ductus arteriosus is open. 
1c. Herkenbare collatcralen zijn aangesloten op het arteria 
pulmonalis systeem. 
ld. Naast een „normaal" arteria pulmonalis systeem zijn col-
lateralcn aanwezig, die rechtstreeks naar bepaalde long-
gebieden verlopen zonder tussenkomst van de arteria pul-
monalis. 
Type 2: Met unilaterale arteria pulmonalis atresie. 
Type 3: Met bilaterale arteria pulmonalis atresie. 
Type 4: Met een gecompliceerd vascularisatie patroon, dat niet onder 
type 1, 2 of 3 te rangschikken is. 
2. Is het mogelijk de diagnose pulmonalis atresie + ventrikel septum defect 
in een tijdig stadium te vermoeden, zodat zorgvuldige diagnostiek kan 
plaatsvinden? 
Ook deze vraag is bevestigend te beantwoorden. 
Saillante kenmerken zijn: 
1. Bij kinderen met een ernstige cyanose: geen geruis of een zacht 
continu geruis; radiologisch een niet vergroot hart met eventueel 
een rechts gelegen aortaboog en spaarzame longvaattekening; 
electrocardiografische rechter ventrikel hypertrofie. 
Als voornaamste differentiële diagnose gelden verschillende vormen 
van transpositie van de grote vaten. 
2. Bij kinderen met weinig of amper waarneembare cyanose: continu 
geruis over de gehele thorax; radiologisch een matig vergroot hart; 
veelal een rechts gelegen aortaboog en een normale of toegenomen 
longvaattekening. Electrocardiografisch een rechter ventrikel hyper-
trofie of biventriculaire hypertrofie. 
Bij een ernstige cyanose dient de diagnose snel gesteld te worden met selec-
tieve rechter kamer angiografie en zonodig angiografie vanuit de aorta, ten-
einde zo goed mogelijke informatie te verkrijgen omtrent de aanwezigheid 
en de kwaliteit van het arteria pulmonalis systeem. Een palliatieve chirur-
gische aorto-pulmonale anastomose kan dan levensreddend zijn. Is de 
cyanose gering en derhalve de longcirculatie ruimer, dan kan in eerste in-
stantie volstaan worden met rechter kamer angiografie. Indien de diagnose 
hiermede voldoende zeker is, dient op latere leeftijd meer selectieve an-
giografie vanuit de aorta plaats te vinden b.v. door middel van arteria femo-
ralis punctie. Is de aorta via het ventrikel septum defect te bereiken, dan is 
het mogelijk reeds bij het eerste onderzoek vrij gemakkelijk nadere informatie 
te verkrijgen over de longcirculatie. 
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3 Is het mogelijk patiënten te selecteren, die voor operatie in aanmerking 
komen en welke chirurgische ingrepen kunnen worden uitgevoerd9 
Deze vraag is alleen te beantwoorden, indien allereerst ruime informatie 
bestaat over de wijze waarop de longcirculdtie plaatsvindt Indien een spaar-
zame longcirculatie aanwezig is, in combinatie met een goed arteria pul-
monalis systeem, dan is de arteria pulmonalis op jonge leeftijd te gebruiken 
voor een chirurgische aorto-pulmonalc shunt (volgens Walerston, Potts of 
Blalock) en in een later stadium voor een definitieve correctie Daarbij zal 
het ventrikel septum defect gesloten dienen te worden en de rechter ventrikel 
door middel van een klephoudende graft aangesloten moeten worden op het 
arteria pulmonalis systeem Chirurgische anastomosen moeten tevens gesloten 
worden en natuurlijke collateralen dienen op zijn minst bekend te zijn, ten-
einde te kunnen beslissen of deze opgeheven dan wel ongemoeid gelaten 
zullen worden Aansluiten van collateralen op het arteria pulmonalis systeem 
heeft alleen zin, indien deze met het distale einde op de arteria pulmonalis 
geplaatst kunnen worden Indien geen arteria pulmonalis systeem voorhanden 
is, is correctie in principe niet mogelijk, tenzij het merendeel van de colla-
teralen aan te sluiten is op een te implanteren graft, waarbij de oorsprong uit 
de grote circulatie ongedaan gemaakt dient te worden Naar mijn mening zal 
dit meestentijds met realiseerbaar zijn Bovendien moet bedacht worden, dat 
deze collateralen voor de correctie aangesloten zijn op het hoge druk systeem 
van de hchaamscirculatie en dat bij correctie aansluiting beoogd wordt op de 
rechter ventrikel, waarvan men hoopt, dat deze met een lagere druk kan gaan 
pompen Meestal zal er, gezien het continu geruis, geen pulmonale weerstands 
hypertensie bestaan, maar het is de vraag of de doorstroming van oorspron-
kelijk artende vaten gegarandeerd blijft, indien de druk daalt van 100-120 
mmHg tot idealiter 25-30 mmHg Is te voorzien, dat de rechter ventrikel 
druk redelijkerwijze hoog zal blijven, dan vervalt een belangrijk motief tot 
operatie en krijgt de indicatie tot correctie een nog smallere basis 
Indien er wel een arteria pulmonalis systeem bestaat, dat door collateralen 
benut wordt, dan is bepaalde informatie noodzakelijk 
- Benutten alle collateralen het originele arteria pulmonalis systeem9 
- Worden belangrijke longgcbieden gevasculariseerd door niet te 
elimineren collateralen9 
- Bestaan er Stenosen in de collaterale artenen9 
- Bestaat er een pulmonale weerstands hypertensie9 
- Zal het arteria pulmonalis systeem de gehele lichaamscirculatie 
kunnen verwerken9 
De vrees is gegrond, dat ante operationem deze volledigheid aan informatie 
niet altijd te verkrijgen zal zijn, zodat in een dergelijk geval patient, gezin en 





De bestaande onduidelijkheid rond het begrip „pulmonalis atrcsie", alsmede 
problemen bij de diagnostiek en het te voeren therapeutisch beleid waren de 
aanleiding tot dit proefschrift en zijn het onderwerp van bespreking geworden. 
In hoofdstuk I wordt uiteengezet, dat aan het begrip „pulmonalis atresie" 
een dubbele betekenis moet worden toegekend: 
1. Het ontbreken van een directe verbinding tussen de meestentijds 
rechter ventrikel en de arteria pulmonalis. De ventrikel wordt af-
gesloten door een valvulaire atresie of een meer uitgebreide ostium 
pulmonale atresie. 
2. Het ontbreken van een lumen in vaten van het arteria pulmonalis 
systeem zelf. 
De ziektebeelden, die hiervan het gevolg zijn, wisselen sterk en worden 
bepaald door de wijze waarop de longcirculalie langs indirecte weg tot 
stand komt, de grootte van deze circulatie en door een eventueel bestaand 
VSD. 
Globaal zijn dan ook 3 syndromen te onderscheiden: 
1. Pulmonalis atresie zonder VSD. 
2. Pulmonalis atresie met VSD. 
3. Pulmonalis atresie als onderdeel van een meer ingewikkeld vitium, 
zoals een transpositie van de grote vaten en het asplenie syndroom. 
Het proefschrift handelt over de pulmonalis atresie zonder en met VSD. 
Het 3e syndroom blijft buiten beschouwing. 
De heersende verwarring rond het begrip pulmonalis atresie wordt in hoofd-
stuk II besproken. 
Een verzameling van ongeveer synonieme begrippen getuigt van de on-
duidelijkheid, die bestaat t.a.v. de pulmonalis atresie + VSD. Vooral de 
historisch gegroeide benamingen „pseudotruncus" en „truncus arteriosus 
type IV" blijken diep geworteld te zijn en leiden een zelfstandig bestaan, 
terwijl beide in feite variaties op het thema „pulmonalis atresie + VSD" zijn. 
In hoofdstuk III worden enkele embryologische aspecten van de vaatvoor-
ziening van de longen behandeld. De 6e aortaboog en oorspronkelijke ver-
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bindingen van de dorsale aorta met de primitieve longaanleg spelen een 
hoofdrol in de talloze varianten, zoals die in het longvascularisatie patroon 
bij het ziektebeeld van de pulmonalis atresie + VSD waargenomen worden. 
Het is zeer de vraag of de vele aorto-pulmonale verbindingen tot de arteriae 
bronchiales gerekend mogen worden. 
De „pulmonalis atresie zonder VSD" is het onderwerp van hoofdstuk IV. 
Ziektebeeld en chirurgisch-therapeutische mogelijkheden hangen nauw samen 
met de anatomische afwijkingen, die niet beperkt blijven tot de atresie /elf 
maar die zich uitstrekken over de gehele RV en soms ook het RA er bij 
betrekken. De diagnose „pulmonalis atresie zonder VSD" blijkt dan ook 
meer een pars pro toto te zijn. 
De gebruikelijke indeling in type I met hypoplasie van de RV en type II met 
een normaal ontwikkelde RV is eigenlijk te statisch, hetgeen samenhangt met 
de glijdende overgangen, die tussen type I en type II kunnen bestaan. 
Het natuurlijk beloop van deze vorm van pulmonalis atresie is meestal 
spoedig letaal, waarbij de ductus arteriosus een sleutelpositie inneemt, omdat 
collateralen geen rol van betekenis blijken te spelen in het tot stand komen 
van de longcirculatie. Verdenking op de diagnose impliceert spoed bij het 
onderzoek en vaak een spoed operatie. 
De Symptomatologie, enkele diagnostische bevindingen en de chirurgische 
behandeling passeren de revue. Tenslotte wordt een tiental patiënten uit-
voerig besproken. Myocard sinusoiden worden waargenomen bij de 4 kin-
deren, die een klein cavum ventriculi met hoge systolische druk en een 
sufficiënte tricuspidalis klep hebben. Het gevoerde c.q. te voeren chirur-
gische beleid wordt getoetst aan de huidige inzichten. 
In hoofdstuk V wordt ingegaan op de „pulmonalis atresie met VSD". 
Het ziektebeeld wordt geheel bepaald door de grootte van de indirecte long-
circulatie en de wijze waarop deze tot stand komt. De Symptomatologie 
wordt besproken alsmede enkele diagnostische aspecten, waaronder cathe-
terisatie technieken en angiografisch onderzoek centraal staan. Elke beslissing 
met betrekking tot een chirurgisch ingrijpen is dan ook geheel op dit onder-
zoek gebaseerd. Wegens de bestaande verwarring t.a.v. de nomenclatuur 
wordt aan de hand van 19 patiënten een poging gedaan deze vorm van 
pulmonalis atresie te rubriceren op basis van het longcirculatie patroon. 
Aldus is een indeling in 4 typen mogelijk: 
1. Pulmonalis atresie + VSD met „normaal" a. pulmonalis systeem. 
2. Pulmonalis atresie + VSD met unilaterale a. pulmonalis atresie. 
3. Pulmonalis atresie + VSD met bilaterale a. pulmonalis atresie. 
4. Pulmonalis atresie + VSD met gecompliceerd vascularisatie-
patroon dat niet onder 1, 2 of 3 te rangschikken is. 
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Indien een „normaal" a. pulmonalis systeem aanwezig is, vindt de long-
circulatie plaats via: 
a. Niet manifeste aorto-pulmonale verbindingen. 
b. De ductus arteriosus. 
c. Grotere collateralen of 
d. Een meer gecompliceerd vsacularisatie patroon. Naast een „nor-
maal" a. pulmonalis systeem, dat doorstroomd wordt zoals onder 
a, b of c, wordt een enkel longgedeelte rechtstreeks vanuit de 
aorta of grote vaten gevasculariseerd zonder tussenkomst van de 
arteria pulmonalis. 
Chirurgische correctie is in principe mogelijk bij type 1 en slechts incidenteel 
bij de overige typen; deze therapie bestaat uit: 
1. Sluiten van het VSD. 
2. Aansluiten van de RV door middel van een graft op het a. pul-
monalis systeem. 
3. Opheffen van de belangrijkste collateralen. 
Indien de longcirculatie gering en een meer of minder goed ontwikkeld 
a. pulmonalis systeem aanwezig is, terwijl een chirurgische correctie (nog) niet 
haalbaar geacht wordt, is een palliatieve aorto-pulmonale shunt operatie aan 
te bevelen; in geval van twijfel een proefthoracotomie. 
Als algemene conclusie mag gelden, dat een congenitale pulmonalis atresie 
een gecompliceerd vitium is, waarbij het een groot verschil maakt of tevens 
een VSD aanwezig is. Niettemin is het mogelijk met betrekkelijk eenvoudige 
middelen de diagnose in een tijdig stadium te vermoeden, waarna intra-
cardiale diagnostische technieken moeten uitwijzen óf, wanneer en welke 
chirurgische therapie mogelijk is. 
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SUMMARY 
The ambiguous definitions in the literature of several disease entities called 
pulmonary atresia and the problems in arriving at the correct diagnosis and 
in chosing the fitting surgical intervention prompted the investigation which 
is the subject of this thesis. 
In chapter I it is expounded that the term pulmonary atresia can appropriately 
be used to describe 1) the lack of continuity between the lumen of the right 
ventricle and the lumen of the pulmonary artery. This discontinuity is due 
to an atresia of the pulmonary valve or to a more extensive atresia of the 
pulmonary ostium and 2) the lack of a lumen within the pulmonary arteries. 
The nature and the severity of the clinical manifestations vary widely, de-
pending upon the nature and magnitude of the indirect blood supply to the 
pulmonary vascular bed and on the presence or absence of a concomitant 
ventricular septal defect. 
Generally speaking, three subgroups can be distinguished 1) pulmonary 
atresia without ventricular septal defect 2) pulmonary atresia with ven-
tricular septal defect and 3) pulmonary atresia as part of complex heart 
disease e.g. transposition of the great arteries or Ivemark"s syndrome. This 
last subgroup will not be dealt with in this thesis. 
In chapter II the conflicting definitions in the literature of the term pul-
monary atresia are reviewed and special attention is given to the concept 
pseudotruncus and truncus arteriosus type IV which, in fact, are not separate 
disease entities but belong to the group of pulmonary atresia with ventricular 
septal defect. 
In chapter III some aspects of the embryologie vessel supply to the lungs 
are discussed. The remnants of the sixth aortic arch and of the original com-
munications of the dorsal aorta with the primitive lung determine the many 
possible patterns of blood vessel supply to the lungs as seen in patients 
with pulmonary atresia with ventricular septal defect. It is questionable 
whether these multiple aorto-pulmonary communications may be regarded 
as bronchial arteries. 
In chapter IV pulmonary atresia without ventricular septal defect is con-
sidered. Clinical picture and surgical treatment are closely related to the 
anatomical situation. Often the right ventricle and the right atrium are ab-
normal and the term pulmonary atresia without ventricular septal defect is 
162 
therefore incomplete. The current classification in type I with hypoplastic 
right ventricle and type II with well developed right ventricle is not flexible 
enough to allow for transitional varieties. If untreated, this disease is often 
rapidly lethal. The patency of the ductus arteriosus is of prime importance 
whereas collateral circulation does not play an important rôle. Consideration 
of the diagnosis implies an emergency catheterization and - if the diagnosis 
is confirmed - an emergency operation. Clinical picture, diagnostic findings 
and surgical treatment are critically reviewed. Ten case histories are presen-
ted. Myocardial sinusoids were found in four of these patients all of which 
had a small right ventricle with high systolic pressure and competence of the 
tricuspid valve. 
In chapter V pulmonary atresia with ventricular septal defect is discussed. 
The clinical picture is determined by the nature and the magnitude of the 
indirect blood supply to the pulmonary vascular bed. For establishing the 
exact diagnosis high-quality catheterization techniques and sophisticated an-
giography are mandatory. Without a detailed diagnosis no adequate decision 
for surgical intervention can be made. Nineteen case histories are presented 
and a subdivision of this clinical entity is proposed based on the type of 
blood supply to the lungs. Four types are distinguished. 
1. Pulmonary atresia + VSD with „normal" (true?) pulmonary ar-
teries. 
2. Pulmonary atresia + VSD and atresia of one pulmonary artery. 
3. Pulmonary atresia + VSD and atresia of both pulmonary arte-
ries. 
4. Pulmonary atresia + VSD with complex blood supply to the 
lungs. 
If true pulmonary arteries are present, pulmonary blood supply is by either 
of four routes: 
a. Multiple small aorto-pulmonary channels. 
b. Patent ductus arteriosus. 
с Large collaterals. 
d. Complex blood supply; the true pulmonary arteries are supplied by 
aorto-pulmonary communications as mentioned in a, b or c, whereas 
part of one or both lungs is directly supplied by vessels originating 
from the aorta or its branches. These vessels have no connection 
with (branches of) the true pulmonary artery. 
Corrective surgery is often possible in type 1 patients and hardly ever in 
patients with the other types of pulmonary atresia with ventricular septal 
defect. The operation consists of closure of the ventricular septal defect, in-
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terposition of a valve-bearing conduit between right ventricle and pulmonary 
artery (ies), and ligation of large collaterals. 
Surgical palliation by means of an aorto-pulmonary shunt is indicated if the 
pulmonary circulation is too small and the patient is not (yet) a suitable 
candidate for corrective surgery because of age or size of the pulmonary 
arteries. An exploratory thoracotomy should be performed whenever the 
hemodynamic investigation is unsuccessful in demonstrating the presence of 
true pulmonary arteries. 
It is concluded that congenital pulmonary atresia is a complex malformation. 
The presence or absence of a ventricular septal defect is of great importance. 
A preliminary diagnosis can readily - and usually in time - be established by 
routine non-invasive methods. Hemodynamic investigation is necessary to 
ascertain whether or not surgery is feasible, and if so, which type of operation 
is indicated and which is the optimum moment for surgical intervention. 
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CURRICULUM VITAE 
Geboren in 1925 (Dordrecht), eindexamen Gymnasium В in 1944 (Rotterdam), studie 
geneeskunde te Leiden van 1945-1953 De Militaire diensttijd werd doorgebracht op de 
afd „Röntgenologisch Borstonderzoek" Na een assistentschap chirurgie en verloskunde 
(Kerkrade), gevolgd door stages op pathofysiologische laboratoria (Zuiderziekenhuis, 
Rotterdam en Zuidwal, Den Haag) werd in 1957 begonnen met de opleiding tot kinder-
arts in de universitaire kinderkliniek te Nijmegen (Prof Dr J Ρ Slooff) Sinds 1961 
weikzaam op de afd Kindercardiologie van die kliniek (Prof Dr E D A M Schretlen 
en Prof Dr G В A Stoelinga), waar ook dit proefschrift werd bewerkt 
STELLINGEN 
I 
De termen „pseudotruncus" en „tnincus arteriosus type IV" zijn achterhaald 
en dienen vermeden te worden. 
II 
Het continu geruis bij een pulmonalis atresie met ventrikel septum defect 
en bilaterale arteria pulmonalis atresie wordt veroorzaakt door Stenosen 
in het stroombed van de aorto-pulmonale collateralen. 
III 
Echocardiografisch onderzoek schept de mogelijkheid een pulmonalis atresie 
met intact ventrikel septum en hypoplastische rechter kamer snel en op niet 
invasieve wijze te onderscheiden van een tricuspidalis atresie. 
IV 
Zonder selectieve aortografie mag een pulmonalis atresie mèt ventrikel 
septum defect niet als (in)operabel beschouwd worden. 
V 
Aan de waarde van het onderzoek door de schoolarts wordt afbreuk gedaan, 
indien een kind slechts in staande houding wordt onderzocht. Een coarctatio 
aortae wordt gemakkelijk over het hoofd gezien en een venous hum als 
pathologisch geduid. 
VI 
Het aantonen resp. uitsluiten van een vena cava superior sinistra tijdens een 
prae-operatieve hartcatheterisatie voorkomt veel ongerief tijdens open hart-
operaties. 
VII 
Bij jonge kinderen met een ernstig vitium cordis is de indicatie stelling tot 
een palliatieve hartoperatie niet alleen een kwestie van medische- maar ook 
van ethische problematiek. 
VIII 
Bij het voorschrijven van hulpmiddelen als een wandelwagentje, wandelstok, 
prothese of rolstoel moet de arts er voor waken, dat een motorische- resp. 
tempo invaliditeit niet omslaat in een „esthetische" invaliditeit. 

IX 
Het abrupt staken van een therapie met het β receptor blokkerende middel 
propanolol bij patiënten met een coronaire hartziekte moet ernstig ontraden 
worden, zeker wanneer het ambulante patiënten betreft. 
Miller R.R. c.s. 416 
Editorial 449 
N. Engl. J. Med. 1975, vol. 293 
Χ 
Daar de weefsel doorstroming mede bepaald wordt door de viscositeit van 
het bloed, moet het gebruik van diuretica bij patiënten met bedreigde perifere 
circulatie uiterst zorgvuldig geregeld worden. 
N.a.v. Dintenfass: Blood microrheology. 
Viscosity factors in blood flow, 
ischaemia and thrombosis 1971. 
XI 
De frequentie waarmee iemand wegens een ongecompliceerd ventrikel septum 
defect poliklinisch gecontroleerd wordt, is omgekeerd evenredig met het in-
zicht van de behandelend arts in dit vitium. 
XII 
Bij het bestrijden van causaal niet te verklaren pijn verdient de fysische 
therapie in de vorm van reflex zone therapie (b.v. bindweefsel massage) 
grotere aandacht. 
XIII 
De werkgroep „rechtspositie minderjarigen in de gezondheidszorg" is van 
mening, dat demonstratie van minderjarigen in een academisch ziekenhuis 
niet toegestaan is zonder de instemming van de minderjarige zelf, ook al 
heeft deze nog geen „oordeel des onderscheids". Daarnaast is toestemming 
van de ouders vereist, indien de minderjarige nog geen „oordeel des onder-
scheids" heeft. Deze mening is fnuikend voor het goed vervullen van de 
onderwijstaak, welke aan het academisch ziekenhuis is toevertrouwd. 
IVX 
Aangenomen dat het aantal en het gehalte van z.g. Belgen- en Hollander 
moppen een weerspiegeling is van de verstandhouding tussen België en 
Nederland, ligt de conclusie voor de hand, dat het voortbestaan van de 
samenwerking in Benelux verband voornamelijk te danken is aan het Groot 
Hertogdom Luxemburg. 



